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1. RIASSUNTO  ANALITICO 
 
1.1 Scopo della tesi 
L’obiettivo primario dello studio è verificare se la TC muscolare può essere un valido 
ausilio per il clinico nella valutazione dei pazienti affetti da malattie neuromuscolari. 
Inoltre si è cercato di stabilire se la valutazione radiologica può di per sé essere in 
grado di distinguere le diverse famiglie di miopatie al di là degli esami diagnostici clinici 
e strumentali.  
 
1.2 Materiale e metodi 
Sono state recuperate, attraverso il RIS-PACS, immagini e referti di 59 TC muscolari 
eseguite tra il 2005 e il 2009, le quali sono state distinte in quattro gruppi in base alla 
diagnosi clinica: miopatie neurogene, infiammatorie, distrofiche e metaboliche. Tali 
gruppi sono stati confrontati statisticamente utilizzando il t test di Bonferroni.  
 
1.3 Risultati 
Le 59 TC muscolari sono state esaminate assegnando, in ogni distretto anatomico, uno 
score in base all’entità della compromissione muscolare, definita radiologicamente 
come atrofia e sostituzione adiposa. Sono stati ottenuti ulteriori punteggi correlando lo 





Dai confronti statistici è emerso che il grado di compromissione muscolare è 
significativamente superiore nelle miopatie infiammatorie e distrofiche. Correlando lo 
score all’esordio clinico si è inoltre osservato come le miopatie infiammatorie 
raggiungano gradi elevati di compromissione muscolare in un periodo nettamente più 
breve degli altri gruppi. In questi confronti l’età non si è rivelata un fattore confondente.  
 
1.5 Conclusioni 
La TC muscolare si conferma come un utile strumento nella valutazione delle malattie 
neuromuscolari. Pur non essendo in grado di permettere una diagnosi di natura delle 
miopatie, può facilitarla individuando i siti muscolari più idonei all’esecuzione della 
biopsia. In ogni caso si impone come esame irrinunciabile nel follow-up di queste 
malattie grazie ai ridotti tempi di acquisizione, al basso costo e alla relativamente 







2.1   Le malattie neuromuscolari 
Il tessuto muscolare scheletrico (striato) costituisce il principale organo della locomozione, 
così come una vasta riserva metabolica; esistono più di 600 muscoli diversi che 
rappresentano nell’insieme almeno il 40% del peso di un uomo adulto. La sua complessità 
strutturale e funzionale rende conto della diversa suscettibilità alle malattie.  
 
Si definiscono malattie neuromuscolari quelle condizioni patologiche caratterizzate da 
sintomi e segni attribuibili ad alterazioni biochimiche, elettrofisiologiche o anatomo-
patologiche dei costituenti dell’unità motoria: 
- Motoneurone inferiore 
- Placca neuromuscolare 
- Fibre muscolari (o relativi tessuti interstiziali) 
Un’utile classificazione è la seguente: 
1) Ereditarie e/o congenite 
- Distrofie muscolari 
- Miopatie congenite 
- Canalopatie e miotonie 
- Miopatie metaboliche 





- Miopatie infiammatorie 
- Miopatie associate a malattie sistemiche 
- Miopatie tossiche e da farmaci 
- Miopatie neurogene 
 
3) Miopatie di incerta classificazione 
- Miosite ossificante 
- Sindrome dell’uomo rigido 
- Neuromiotonie  
 
 
La diagnosi di una malattia neuromuscolare non può prescindere da una prima valutazione 
clinica. Sintomi e segni della presenza di una malattia muscolare sono:  
- Deficit di forza 
- Fatica muscolare, intolleranza all’esercizio 
- Variazione della massa muscolare (ipo-atrofia e pseudoipertrofia, condizione nella 
quale fibre grandi e piccole si mescolano a cellule adipose che hanno rimpiazzato 
numerose fibre degenerate, caratteristica delle distrofinopatie) 
- Mialgie 
- Contratture muscolari (persistenti attive contrazioni muscolari elettricamente silenti; 
durano più a lungo dei crampi; in genere insorgono dopo esercizio e sono tipiche 





- Crampi muscolari (contrazioni muscolari involontarie, dolorose, improvvise, di breve 
durata, visibili ed apprezzabili alla palpazione; possono verificarsi anche a riposo; 
l’EMG mostra scariche di attività di unità motoria ad elevata frequenza, simili alla 
contrazione volontaria massimale) 
- Irrigidimento, o stiffness 
I sintomi e segni fin qui descritti assumono significato se considerati in rapporto all’età del 
pazienti, all’esordio della malattia, alle loro modalità di evoluzione e di decorso e alla 
presenza o assenza di familiarità. E’ importante un’anamnesi familiare accurata poiché molte 
malattie muscolari sono ereditarie. (1) 
 L’accuratezza diagnostica viene incrementata dall’uso adeguato di diversi esami:  
1) Indagini di laboratorio: valutazione enzimatica: creatinfosfochinasi (CPK), lattico 
deidrogenasi (LDH), Aldolasi e dosaggio dell’acido lattico (ischemico ed aerobico) 
2) Indagini elettrodiagnostiche: elettromiografia (EMG), velocità di conduzione 
3) Biopsia muscolare: indagine istologica, istochimica, immunoistochimica, 
ultrastrutturale (microscopia elettronica) 
4) Diagnosi molecolare (soprattutto per le distrofie muscolari) 
Si passa ora ad una breve descrizione dei principali gruppi di miopatie. 
 
MIOPATIE INFIAMMATORIE  
Rappresentano il gruppo più numeroso di affezioni muscolari acquisite e potenzialmente 
trattabili.  
Le prime descrizioni cliniche di queste malattie risalgono alla fine dell'Ottocento, e già a 




Si tratta di affezioni causate da una disfunzione del sistema immunitario (definite disimmuni 
o autoimmuni) ed hanno meccanismi patogenetici simili a quelli che determinano più 
comuni e note malattie come l'artrite reumatoide o il lupus eritematoso sistemico.  
Si differenziano da queste ultime, in quanto colpiscono specificamente il tessuto muscolare 
e per il tipo di danno causato. Sulla base delle caratteristiche cliniche, immunologiche e 
istopatologiche, si riconoscono attualmente tre gruppi principali: le polimiositi (PM), che 
colpiscono solo il muscolo; le dermatomiositi (DM), che interessano cute e muscolo; le 
miositi a corpi inclusi (IBM, da inclusion body myositis), che hanno una particolare 
caratteristica istologica, con deposito di proteine degradate nelle fibre muscolari.  
Esiste inoltre una serie di forme più rare, tra le quali le miositi focali, le fasciti, le miositi 
granulomatose, le miositi negli individui sottoposti a trapianto.  
L'attuale incidenza delle miopatie infiammatorie viene calcolata intorno a 5-10 casi ogni 
100.000 individui. Le donne sono più colpite degli uomini, mentre i due gruppi di età più  
frequentemente affetti sono quelli tra i 4 e i 15 anni e tra i 40 e i 70, con alcune differenze 
tra le varie forme.  
Le miopatie infiammatorie hanno in genere un esordio subacuto, con progressione in 
alcune settimane o mesi, prima di arrivare alla forma conclamata.  
Il sintomo caratterizzante è la sensazione di stanchezza con debolezza muscolare, all'inizio 
prevalente nei distretti prossimali degli arti, ad esempio nel sollevare le braccia, pettinarsi, 
salire le scale, rialzarsi da terra o da seduti. Nelle forme più gravi può essere presente 
debolezza generalizzata, soprattutto nei muscoli del collo e del tronco e in quelli distali. I 
muscoli oculari sono sempre risparmiati e solo raramente sono coinvolti quelli facciali.  
L'insufficienza respiratoria associata ad altri sintomi bulbari è presente solo nelle forme più 
gravi. Possono esserci infine dolori muscolari, di tipo mialgico.  
Le dermatomiositi sono caratterizzate, oltre che da questi sintomi muscolari, anche dalla 
comparsa di un eritema cutaneo che coinvolge il viso e il tronco superiore, le mani 
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(soprattutto le nocche delle dita, con i tipici noduli ispessiti) e altre grandi articolazioni 
(ginocchia, gomiti).   
Nella miosite a corpi inclusi, che colpisce in genere individui maschi di età più avanzata, 
per lo più oltre i 50 anni, la debolezza muscolare inizia caratteristicamente nei distretti 
distali degli arti superiori, con difficoltà ad estendere la mano, e in quelli prossimali degli arti 
inferiori, coinvolgendo più precocemente i muscoli del tronco e della deglutizione. 
Purtroppo questa forma risponde meno alla terapia e tende a cronicizzare.  
La diagnosi di miopatia infiammatoria deve essere formulata il più precocemente possibile, 
per poter iniziare la terapia prima che il danno muscolare sia troppo avanzato. Il 
riconoscimento delle dermatomiositi è più rapido e immediato, per la presenza delle 
caratteristiche lesioni cutanee. Le forme muscolari pure, invece, soprattutto quelle con 
decorso più lento, possono essere difficili da distinguere da numerose altre malattie 
muscolari, come ad esempio alcune forme di distrofia con componente infiammatoria o 
alcune miopatie metaboliche. La diagnosi precisa, quindi, può richiedere più tempo e un più 
alto numero di indagini strumentali. In primo luogo vanno differenziate le forme secondarie 
ad altre malattie internistiche (collagenopatie, endocrinopatie, sindromi da 
malassorbimento, sarcoidosi, alcolismo, vasculiti) o all'assunzione di farmaci o sostanze 
tossiche (chemioterapici, penicillamina, farmaci ipocolesterolemizzanti).  
Gli esami di laboratorio in genere evidenziano un aumento dei parametri infiammatori 
(VES, proteina C reattiva, immunoglobuline) e degli enzimi muscolari (CK, LDH). Per 
quanto poi riguarda l'elettromiografia (EMG), essa permette di escludere l'interessamento 
del nervo periferico o del motoneurone, evidenziando inoltre la caratteristica attività 
"irritativa" delle forme infiammatorie. L'esame diagnostico più importante è comunque la 
biopsia muscolare, che va eseguita prima dell'inizio della terapia poiché quest'ultima può  




è utile escludere la presenza di una neoplasia (polmone, ovaio, mammella, tratto 
gastrointestinale).  
Il farmaco di prima scelta per le polimiositi e le dermatomiositi è il prednisone, che va 
prescritto ad alto dosaggio (1-1,5 mg/Kg/gg) in un'unica somministrazione al mattino dopo 
colazione. In genere il dosaggio va mantenuto per sei/otto settimane, seguito da una lenta 
diminuzione a scalare che può durare alcuni mesi.  
I casi che non rispondono allo steroide o che presentano controindicazioni serie possono 
essere trattati con cicli di immunoglobuline umane per via endovenosa. Questi emoderivati 
presentano un minor numero di effetti collaterali, ma non è ancora stata dimostrata la loro 
superiorità rispetto agli steroidi nelle polimiositi e dermatomiositi dell'adulto, mentre nelle 
miositi a corpi inclusi e nelle dermatomiositi infantili, essi possono essere considerati di prima  
scelta. I farmaci immunosoppressori sono considerati di terza scelta, e tra essi i più utili sono 
l'azatioprina, la ciclosporina e il metotrexate. In tutti i casi e con qualsiasi farmaco, i controlli 
devono essere frequenti e mirati a monitorare attentamente ogni eventuale complicazione 
della malattia, oltre agli effetti avversi della terapia. (2) 
  
DISTROFIE MUSCOLARI  
 Le distrofie muscolari sono un gruppo di malattie degenerative ereditarie e progressive 
del muscolo scheletrico. L’innervazione dei muscoli affetti è nella norma, mentre si 
riscontrano gravi alterazioni degenerative nelle fibre muscolari.  
Le caratteristiche che differenziano questo gruppo di malattie da un punto di vista clinico 
sono: distribuzione simmetrica della debolezza muscolare e dell’atrofia, sensibilità nella 
norma, riflessi cutanei conservati e, spesso, la presenza di ereditarietà familiare.  
La classificazione attuale delle distrofie muscolari si basa sulla distribuzione della 
debolezza muscolare, anche se molti dei classici tipi di distrofia hanno mantenuto la loro 
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denominazione classica: distrofia di Duchenne-Becker, di Emery-Dreyfuss e facio-scapolo-
omerale, dei cingoli, oculofaringea e distale. A queste si aggiungono la distrofia miotonica 
e il gruppo delle cosiddette  distrofie muscolari congenite.  
  
Distrofia muscolare di Duchenne  
E’ la più frequente tra le distrofie muscolari dell’infanzia. Ha un decorso progressivo e 
relativamente rapido. L’incidenza varia da 13 a 33 casi/100000 all’anno. La patologia è 
trasmessa come tratto recessivo legato al cromosoma X, perciò è prevalentemente 
maschile. L’alterazione avviene a carico del gene che codifica per la distrofina, una 
proteina che si trova a livello del sarcolemma, sul versante citoplasmatico, e che a questo 
livello interagisce con la F-actina del citoscheletro, (la struttura filamentosa di rinforzo della 
cellula muscolare). La distrofina è inoltre strettamente legata a un complesso di proteine 
sarcolemmali, conosciute come proteine associate alla distrofina (DAP) e glicoproteine 
associate alla distrofina (DAG). La perdita di distrofina può portare ad una perdita parallela 
di DAP e alla disgregazione del complesso destroglicano-proteine.  
Queste alterazioni portano la membrana a diventare più suscettibile alla rottura durante la 
contrazione muscolare. Negli stadi precoci, le caratteristiche principali sono la 
degenerazione segmentale, la fagocitosi di singole fibre o gruppi di esse, la rigenerazione  
promossa dalla necrosi. Con il progredire della malattia si osservano modificazioni comuni 
a tutti i tipi di distrofia muscolare: perdita di fibre muscolari, fibre residue di maggiore o 
minore diametro rispetto al normale e disposte casualmente, aumento degli adipociti e 
fibrosi. Quindi si osserva uno stato di ipertrofia, risultato dell’ingrossamento delle fibre sane 
rispetto alle fibre adiacenti inutilizzate. Successivamente la vera ipertrofia viene sostituita 
da una pseudo ipertrofia, dovuta alla sostituzione delle fibre degenerate con tessuto 
adiposo. Alla fine si estingue la capacità di rigenerazione muscolare, le fibre degenerano e 




La distrofia di Duchenne in genere viene diagnosticata al terzo anno di vita, ma almeno la 
metà dei pazienti presenta i segni della malattia prima che inizi la deambulazione. 
I primi muscoli ad essere colpiti sono il quadricipite, ileo-psoas e i glutei. Solo 
successivamente vengono interessati i muscoli del cingolo scapolare e degli arti superiori.  
L’ingrossamento di alcuni muscoli, in particolare i polpacci (pseudoipertrofia) è progressivo 
nei primi stadi della malattia. Alla fine anche i muscoli originariamente ingrossati tendono a 
ridursi di volume. I riflessi tendinei diminuiscono fino a scomparire parallelamente alla perdita 
di tessuto muscolare.  
Solitamente la morte sopraggiunge durante la tarda adolescenza per insufficienza 
respiratoria, infezioni polmonari o scompenso cardiaco.  
Per fare diagnosi si utilizza il metodo immunoenzimatico sviluppato da Byers e collaboratori, 
utilizzato per misurare i livelli di distrofina nei campioni di tessuto muscolare ottenuti tramite 
biopsia.  
Non esistono terapie specifiche per le distrofie, si assiste impotenti ad un declino inesorabile 
della perdita di forza ed atrofia. La somministrazione di prednisone sembra ritardarne la 
progressione fino ad un periodo di tre anni. In molti casi è necessaria la respirazione assistita 
per l’instaurarsi dell’insufficienza respiratoria in particolare nelle ore notturne.   
  
Distrofia muscolare di Becker  
Distrofia muscolare progressiva, anch’essa legata al cromosoma X. L’incidenza è di 3-6casi 
ogni 100.000 nati vivi. Si differenzia dalla distrofia di Duchenne per un inizio più tardivo ed 
un’evoluzione molto più lenta. Infatti mentre nella forma Duchenne la distrofina è indosabile 
o ad un tasso molto basso, nella distrofia di Becker la distrofina è presente ma in qualità 
anomala. Debolezza ed atrofia coinvolgono gli stessi muscoli della forma di Duchenne ma  




Distrofia muscolare di Emery-Dreyfuss  
Altra forma di distrofia legata al cromosoma X, caratterizzata dalla presenza di contratture 
muscolari e relativamente benigna rispetto al tipo di Duchenne. Il difetto genetico primitivo 
è la carenza della proteina emerina, codificata da un  gene sul cromosoma X. L’emerina è 
un costituente della membrana nucleare. Può esordire a qualsiasi età. La debolezza 
interessa dapprima il cingolo scapolare e i muscoli pettorali e successivamente il cingolo 
pelvico e i muscoli distali degli arti inferiori. Si osservano precocemente contratture dei 
muscoli estensori del collo, dei flessori del gomito e dei muscoli del polpaccio. Decorso 
benigno.  
  
Distrofia muscolare facio-scapolo-omerale (di Landouzy-Déjerine)  
Distrofia lentamente progressiva che interessa primariamente i muscoli della faccia e delle 
spalle, spesso con lunghi intervalli di stabilità. L’eredità è autosomica dominante, e dipende 
da un particolare errore in una regione sul cromosoma 4 che determina frammenti di Dna 
più piccoli che di norma. L’ incidenza è stimata in 5:100000/anno, l’età d’esordio tra i 6 e i 
20 anni, raramente in età adulta.  
In genere la prima manifestazione è rappresentata dalla difficoltà ad alzare le mani sopra la  
testa associata alla presenza di scapole alate. In alcuni casi il primo segno può essere la 
debolezza dei muscoli mimici, in particolare sono coinvolti i muscoli orbicolari degli occhi, 
zigomatico, orbicolari della bocca, con difficoltà a chiudere con forza gli occhi e a fischiare. 
Sempre colpite la parte inferiore del trapezio e la parte sternale dei pettorali. Al contrario i 
deltoidi possono sembrare ingrossati, suggerendo una pseudo ipertrofia. Il processo 
atrofico in progressione interessa anche lo sternocleidomastoideo, gran dentato, il 
romboide, l’elevatore della scapola, il gran dorsale e infine il deltoide. Il bicipite di solito si 
atrofizza in misura minore rispetto al tricipite, ma entrambi sono colpiti, insieme ai 
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brachioradiali. In un secondo tempo possono essere interessati anche i muscoli della pelvi, 
ma in misura minore. Nelle fasi precoci della malattia la debolezza muscolare può essere 
asimmetrica. Ad ogni stadio la malattia può arrestarsi, tuttavia il 15-20% dei pazienti è 
costretto sulla sedia a rotelle.  
Una volta sollevato il dubbio diagnostico gli esami utili da eseguire sono: dosaggio della 
CPK (può essere elevata o anche normale); elettromiografia; TC e RM muscolare; biopsia 
muscolare. In ogni caso l’esame dirimente è l’analisi del DNA.  
  
Distrofie dei cingoli  
Le distrofie dei cingoli sono un gruppo di malattie muscolari genetiche diverse una 
dall’altra, ma accomunate da un prevalente interessamento dei muscoli del cingolo pelvico 
e scapola. Possono colpire sia i bambini che gli adulti. La gravità e l’evoluzione variano a 
seconda del tipo di distrofia: ci sono forme con inizio nell’infanzia e decorso rapidamente 
progressivo ed altre che iniziano nell’adolescenza o in età adulta, con andamento 
lentamente progressivo nel corso di molti anni. Sono causate da anomalie del DNA con 
conseguente mancata o diminuita formazione di proteine necessarie per la contrazione 
muscolare; oppure vengono sintetizzate proteine anomale funzionalmente alterate.   
Le distrofie dei cingoli dominanti vengono numerate da 1A a 1E, quelle recessive da 2A a 
2J. I geni corrispondenti a ciascuna forma codificano per altrettante proteine, come ad 
esempio la miotilina, la lamina A/C, la caveolina-3 (forme dominanti) o la calpaina-3, la 
disferlina, i sarcoglicani (forme recessive).  
La diagnosi viene sospettata quando il paziente soffre di debolezza muscolare con 
caratteristica distribuzione ai cingoli, soprattutto quando vi è anche un riscontro di 
elevazione della CK. TC e RM muscolare possono indirizzare verso una forma piuttosto 
che un’altra. Biopsia muscolare più analisi del DNA nella maggior parte dei casi portano 




Distrofia oculo-faringea  
Ereditata come carattere autosomico dominante, si distingue per l’esordio tardivo (di solito 
dopo i 40-50 anni) e la debolezza muscolare limitata, che si manifesta soprattutto come 
ptosi bilaterale e disfagia.  
E’ causata da piccole espansioni trinucleotidiche del gene che codifica per la poly-A binding 
protein. Tale mutazione causa un allungamento della porzione N-terminale della proteina, 
che precipita nel nucleo formando i tipici filamenti intranucleari della malattia.   
La diagnosi si basa sulla biopsia muscolare, caratterizzata dai tipici filamenti intranucleari e 
abbondante mRna poliadenilato.  
  
Distrofia miotonica  
 E’ definita DM1 o distrofia di Steinert ed è causata dal difetto del gene della miotonina 
(proteina chinasi) situato sul cromosoma 19. E’ la più frequente delle distrofie muscolari 
dell’adulto, con incidenza 1:8000 nati vivi ed esordio tra i 20 e 30 anni. La trasmissione è 
autosomica dominante.  
E’ caratterizzata dall’associazione di una miopatia distale con miotonia e una serie di 
manifestazioni extramuscolari. La miotonia è in genere la manifestazione d’esordio, ma è 
abbastanza ben tollerata. Ben evidente a livello della mano, consiste in un ritardo della 
decontrazione muscolare dopo una contrazione volontaria o forzata da una stimolazione 
meccanica. Il deficit motorio e l’atrofia evolve lentamente. Il coinvolgimento della 
muscolatura è evidente soprattutto nei distretti distali (avambraccio, mano, gamba e piede) 
e nei muscoli mimici del volto, con riduzione dei movimenti dell'espressione del viso e 
abbassamento delle palpebre (ptosi). Tutta la muscolatura scheletrica è comunque 
interessata, con debolezza generalizzata e facile affaticabilità.  




Distrofie muscolari distali  
 Gruppo di miopatie distali lentamente progressive che si manifestano  quasi sempre ell’età 
adulta. Le principali caratteristiche cliniche sono la debolezza e l’atrofia dei muscoli delle 
mani, degli avambracci e della parte distale delle gambe (specialmente dei muscoli 
estensori). La distrofia muscolare distale di più frequente riscontro nella pratica clinica è la 
miopatia di Miyoshi, ad ereditarietà autosomica recessiva. L’esordio è nelle prime decadi 
della vita adulta, con ipostenia e atrofia dei muscoli delle gambe, più evidenti nei muscoli 
peronieri, gastrocnemi e solei. Dopo molti anni la patologia si estende alla coscia, ai muscoli 
dei glutei e a quelli degli arti superiori, compresi i muscoli delle mani.  
La concentrazione sierica di CK è molto elevata negli stadi iniziali.  
 
  
MIOPATIE METABOLICHE  
 Si possono distinguere 3 classi:  
1) miopatia metabolica  primaria o ereditaria del muscolo stesso  
2) miopatia secondaria ad una patologia endocrina (della tiroide, paratiroidi, ipofisi, 
ghiandole surrenali)  
3) miopatia secondaria all’uso di farmaci miotossici  
Le ultime due classi sono relativamente comuni mentre la prima classe riveste un 
particolare interesse in quanto rivela alcuni aspetti della complessa organizzazione 
biochimica delle fibre muscolari.  Ogni anno infatti viene identificata qualche nuova 
enzimopatia muscolare che si va ad aggiungere alla lista sempre più lunga delle miopatie 
metaboliche. Sono miopatie che si manifestano a causa di disordini della produzione di 
energia a livello del muscolo scheletrico, correlabili ad un preciso difetto metabolico che 
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non permette il rifornimento di lipidi o carboidrati al muscolo, oppure blocca l’utilizzazione 
dei substrati durante l’esercizio fisico.  
A riposo l’energia muscolare proviene dall’ossidazione degli acidi grassi, mentre nel 
passaggio dalla posizione di riposo all’esercizio il glicogeno è il substrato predominante per 
la fosforilazione ossidativa. Durante un esercizio prolungato la riserva di glicogeno si 
esaurisce, mentre aumentano gli acidi grassi liberi nel sangue.   
Si possono dunque distinguere due tipi principali di miopatie metaboliche: Glicogenosi e  
Disordini del metabolismo lipidico.  
Glicogenosi muscolari  
Caratterizzate dall’accumulo di glicogeno nelle cellule a causa di difetti enzimatici specifici. 
La trasmissione è autosomica recessiva. La forma più grave è la cosiddetta glicogenosi tipo 
II, dovuta ad un deficit di maltasi acida, che può dar luogo, nel bambino, ad un quadro simile 
a quello della malattia di Duchenne, mentre nell’adulto ad una forma simile alla miopatia dei 
cingoli.  
Miopatie lipidiche  
Caratterizzate da un accumulo abnorme di lipidi nelle fibre muscolari. Il deficit di carnitina o 
carnitina-palmitil transferasi (CPT) è alla base delle forme più comuni di miopatie lipidiche. La 
trasmissione è recessiva. Durante il digiuno o in corso di un esercizio prolungato la beta-
ossidazione degli acidi grassi che avviene a livello dei mitocondri delle fibre muscolari, 
rappresenta una sorgente importante di energia. Gli acidi grassi per entrare nel mitocondrio 
devono accoppiarsi alla carnitina, questo processo è reso possibile dalla CPT. Quindi è 
chiaro come un deficit di carnitina o dell’enzima alterino l’equilibrio biochimico a livello del  
muscolo scheletrico. Il deficit di carnitina causa una patologia muscolare simile ad una 




Nella categoria delle miopatie metaboliche rientrano le Miopatie mitocondriali.  
Queste sono causate da causate da delezioni o mutazioni puntiformi del DNA mitocondriale. 
Alla biopsia muscolare sono evidenti la presenza di fibre frammentate  e COX (citocromo C 
ossidasi) negative.  
Il quadro clinico è assai vario, l’esordio può essere sia precoce (forme congenite) che tardivo, 
l’interessamento muscolare limitato ad una regione ben definita (miopatia oculare) o diffuso a 
tutta la muscolatura scheletrica. (1, 3, 4) 
 
MIOPATIE NEUROGENE  
Sono miopatie secondarie, dovute ad una patologia o lesione a livello del sistema nervoso 
centrale o periferico. (3) Vengono distinte in forme che interessano principalmente i corpi 
cellulari (malattie del motoneurone) e forme che interessano principalmente le fibre nervose 
(neuropatie periferiche). 
Malattie del Motoneurone 
Sono patologie caratterizzate da una degenerazione precoce dei neuroni di moto o 
motoneuroni. Quando questi sono danneggiati, i movimenti diventano progressivamente 
difficoltosi e la massa muscolare si riduce.  
I sintomi e le denominazioni descrittive variano a seconda della parte del sistema nervoso 
principalmente colpita. L'età mediana di insorgenza è di 55 anni, con maggiore incidenza 
negli uomini; il 5% dei casi è di tipo familiare, con un'ereditarietà di tipo autosomico 
dominante. 
Tra le Malattie del Motoneurone, quella più conosciuta è la Sclerosi Laterale  Amiotrofica 
(SLA). I disturbi presentati dai pazienti variano a seconda della parte del corpo colpita 
dalla degenerazione motoneuronale. La mancanza di forza è spesso il primo sintomo: 
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essa può manifestarsi come ipostenia di una mano, di una gamba o come disartria o 
disfagia. Frequentemente all’inizio sono presenti crampi muscolari, soprattutto notturni; 
possono osservarsi anche fascicolazioni (guizzi muscolari visibili). Il sistema sensitivo, la 
muscolatura volontaria degli occhi e gli sfinteri urinari vengono risparmiati. Raramente il 
paziente sopravvive per 30 anni, il 50% muore entro 3 anni dall'esordio della malattia, 
il 20% vive 5 anni, il 10% vive 10 anni.  
Nonostante numerosi lavori di ricerca scientifica permettano di individuare ipotesi 
incoraggianti, la causa resta sconosciuta. Poiché  non si dispone ancora di un trattamento 
eziologico, l’obiettivo dei trattamenti farmacologici attualmente proposti è quello di 
rallentare l’evoluzione della malattia: tale scopo è stato parzialmente raggiunto da una 
molecola ad azione anti-glutamatergica, il riluzolo; altri trattamenti sono indirizzati alla 
correzione dei sintomi.  
Altre patologie a carico del motoneurone sono: 
Paralisi bulbare progressiva: sono maggiormente interessati i muscoli innervati dai nervi 
cranici e i tratti corticobulbari. La masticazione, la deglutizione e la parola sono pertanto 
notevolmente compromesse; si può riscontrare anche una sintomatologia pseudobulbare, 
con stato psichico labile e reazioni emotive inappropriate. La disfagia indica una prognosi 
particolarmente infausta e la morte sopravviene in 1-3 anni (per complicanze respiratorie).  
Atrofia muscolare progressiva: circa il 10% dei casi mostra un tipo di eredità autosomica 
dominante. La compromissione a carico delle cellule delle corna anteriori è più marcata di 
quella delle fibre corticospinali. L'evoluzione è più benigna. La perdita di forza e l'atrofia 
iniziano alle mani, progrediscono alle braccia, alle spalle, alle gambe e diventano infine 
generalizzate; le fascicolazioni possono costituire la manifestazione clinica più precoce 
della malattia. La malattia può insorgere in ogni età e i pazienti possono sopravvivere 
anche per   25 anni.  
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Sclerosi laterale primitiva e paralisi progressiva pseudo bulbare: la rigidità muscolare e i 
segni di deficit di forza motoria distale aumentano gradualmente, interessando gli arti, 
nella sclerosi laterale primitiva, e i nervi cranici inferiori nella paralisi progressiva 
pseudobulbare. Fascicolazioni e atrofia muscolare possono insorgere molti anni dopo. 
Questi disturbi in genere evolvono per vari anni prima che si instauri un'invalidità totale.  
Le caratteristiche diagnostiche comprendono l'insorgenza in età media o avanzata e un 
coinvolgimento progressivo generalizzato del sistema motorio, senza compromissione del 
sistema sensitivo; le velocità di conduzione del nervo sono normali anche nella fase 
avanzata di malattia; l'elettromiografia rappresenta il test più utile, dimostrando le 




Si possono distinguere due grossi gruppi di neuropatie: ereditarie ed acquisite. La maggior 
parte delle neuropatie sono acquisite, e possono essere dovute a diverse cause.  
Neuropatie acquisite 
- Diabete 
- Alcool e sostanze tossiche (piombo, arsenico, mercurio, solventi, insetticidi) 
- Neuropatie carenziali (deficit vitamina B12, B1, B6, E) 
- Neuropatie in corso di malattie sistemiche (insufficienza renale cronica, epatopatie, 
alterazioni endocrine) 
- Neuropatie immunomediate (Sindrome di Guillain-Barrè, Poliradicolonevrite 
infiammatoria demielinizzante cronica,  Neuropatie croniche con autoanticorpi verso 




- Tumori (e chemioterapia) 
- Amiloidosi 
- Agenti infettivi 
- Farmaci (vincristina, cisplatino, nitrofurantoina,  amiodarone, disulfiram, dapsone) 
- Trauma o compressione 
- Idiopatiche 
Neuropatie ereditarie 
- HSMN (Hereditary Sensory Motor Neuropathy) o Malattia di Charcot-Marie-Tooth 
(CMT) 
- Neuropatia amilodotica familiare 
- Neuropatie in corso di porfiria 
Una corretta diagnosi inizia da una raccolta dettagliata dei sintomi, delle malattie 
pregresse e concomitanti del paziente, da una ricerca di possibili fattori causali 
(esposizione a tossici, farmaci, etc.). Utili per identificare la causa gli esami di laboratorio, 
EMG e lo studio delle velocità di conduzione delle fibre nervose. La biopsia di nervo può 
talora fornire informazioni importanti sul tipo e sulla causa della neuropatia. Si può vedere, 
infatti, se il nervo presenta segni di vasculite, infiammazione o deposito di amiloide. 
Una puntura lombare può essere utile per evidenziare la presenza di infezioni o 
infiammazioni, mentre analisi mirate del sangue e delle urine possono aiutare a 
identificare malattie sottostanti o difetti genetici che causano la neuropatia. 
Gli  obiettivi del trattamento sono due: eliminare la causa della malattia (somministrazioni 
vitaminiche, antibiotici, terapie immunomodulanti, rimozione del tumore, ecc.) e ridurre i 





2.2   La TC nelle malattie neuromuscolari 
 
Già nel 1980, su Radiolology, Termote J. et al si sono proposti di dimostrare il potenziale 
della tomografia computerizzata, allora di recente introduzione nella pratica clinica, nel 
precisare la localizzazione delle lesioni nei pazienti affetti da patologie muscolari, oltre ad 
esaminare la loro natura e gravità. (5) 
Il programma utilizzato consisteva nell’eseguire 2 scansioni contigue di 13mm di spessore 
a 5 livelli: collo, cingolo scapolare, cingolo pelvico, coscia e gamba. Per ogni muscolo 
considerato venne misurata la densità in più punti e successivamente calcolata la densità 
media di ogni muscolo.  
La lesione più significativa prodotta dalla patologia muscolare è l’atrofia, evidenziata da un 
punto di vista radiologico da zone di tessuto a minor densità all’interno del muscolo 
interessato.   
In un ulteriore studio, condotto su materiale autoptico di pazienti precedentemente 
esaminati alla TC, gli stessi autori hanno dimostrato che questa diminuzione di densità è 
dovuta alla presenza di cellule adipose, le quali si sono rivelate significativamente più 
piccole rispetto ai normali adipociti del corpo. Le lesioni atrofiche possono essere limitate 
negli stadi precoci delle patologie muscolari e divenire molto estese negli stadi più avanzati.   
La misura della densità è un utile indice di atrofia nel follow-up delle patologie muscolari 
croniche, ad esempio per valutare l’effetto della terapia cortisonica in pazienti affetti da 






Figura 1: a) Cingolo scapolare di un paziente di 39 anni affetto da polimiosite 
               b) Stesso paziente dopo tre anni di trattamento steroideo senza successo. 
                   Sono stati trovati gli stessi valori di intensità 
 
In tutti i pazienti esaminati nello studio di Termote le lesioni più importanti sono state 
trovate agli arti inferiori. Tuttavia le scansioni effettuate a livello della gamba dimostrano 
che, in parecchi casi, alcuni muscoli sono selettivamente risparmiati: ad esempio, in una 
donna di 43 anni affetta da distrofia muscolare dei cingoli è presente diffusa atrofia in tutti i 
gruppi muscolari della gamba, ma con un selettivo risparmio del muscolo tibiale posteriore 
(fig. 2).  
                     
Figura 2: Scansione a livello della gamba in una donna con distrofia muscolare dei cingoli autosomica 




Termote et al. concludono affermando sulla base dei loro studi che la TC è un potente 
strumento con cui studiare in vivo la normale anatomia e morfologia dei muscoli ed inoltre 
intensifica molto le capacità diagnostiche e terapeutiche in tutti i tipi di patologie muscolari. 
Da un punto di vista clinico la TC fa una stima veloce ed accurata della presenza di lesioni 
muscolari: può essere visualizzata la distribuzione di lesioni atrofiche ed ipertrofiche a 
livello dei vari gruppi muscolari, permettendo una valutazione del danno causato dalla 
patologia e allo stesso tempo dando valide informazioni diagnostiche (ad esempio quando 
le lesioni sono maggiormente a carico dei muscoli pelvici è improbabile che si tratti di una 
distrofia miotonica).   
Oltre alla localizzazione e alla valutazione dell’estensione della lesione può essere fatta 
un’analisi quantitativa misurando il suo grado di gravità e progressione che può essere di 
grande aiuto nel follow-up dei pazienti.   
Infine questa tecnica consente un’importante punto di partenza per lo studio in vivo della 
natura dell’atrofia, ipertrofia e di altri fenomeni come pseudo-ipertrofia che fino ad allora 
potevano essere analizzati solo con biopsia o autopsia.  
  
Il successivo articolo del 1987 di Gibertoni M. at al. ha come oggetto uno studio che si 
propone di confrontare il valore diagnostico dell’elettromiografia e della biopsia con quello 
della TC-muscolare. (6) 
I 53 pazienti, affetti da varie patologie muscolari, sono suddivisi in due gruppi: miopatie 
primarie (34 pazienti) e miopatie neurogene (19). 
Vengono quindi sottoposti a studi neurofisiologici (EMG/ENG), biopsie muscolari e         
TC-muscolari sullo stesso muscolo. Le scansioni sono eseguite senza mezzo di contrasto 
dal terzo prossimale della coscia al terzo distale della gamba con uno spessore di 9mm e 
un gap di 10mm (scanning time 40 sec.).  
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Ogni gruppo muscolare è determinato morfodensitometricamente e catalogato in base alla 
natura, localizzazione ed estensione delle lesioni.  
Paragonando i risultati ottenuti dalle tre diverse diagnostiche, come riportato nella tabella I, 
risulta una completa concordanza tra EMG, biopsia muscolare e diagnosi clinica nei 19 
pazienti affetti da miopatie neurogene, mentre la TC-muscolare da risultati concordanti solo 
in 12 pazienti (63%).   
Nei 34 pazienti con miopatie primarie gli esami neurofisiologici concordano con la diagnosi 
clinica in 27 casi (80%) e sono normali negli altri 7. La biopsia muscolare è concorde con la 
diagnosi in 31 casi (91%) e negativa in 3. La TC-muscolare è concorde in 21 casi (62%).  
 
     
 






Osservando questi dati è evidente come lo studio TC sia ancora chiaramente inferiore a 
elettromiografia e biopsia.   
I migliori risultati la TC muscolare li ottiene nella valutazione delle miopatie primarie quali le 
distrofie di Duchenne, dei cingoli, facio-scapolo-omerale e scapolo-peroneale. Nelle 
miopatie neurogene i risultati migliori sono stati ottenuti nello studio di pazienti affetti da 
SLA e polineuropatie ereditarie e acquisite.  
I criteri morfologici usati per l’interpretazione delle immagini TC-muscolari sembrano 
abbastanza sensibili nelle alterazioni muscolari macroscopiche.  
Tuttavia le più subdole alterazioni delle miopatie infiammatorie e metaboliche non sono 
rivelate da questo metodo. Inoltre negli stadi avanzati con perdita di struttura muscolare, la 
TC non può distinguere tra l’origine primariamente miopatica o neurogena della patologia.  
Nonostante tutte queste limitazioni, Gilbertoni conclude affermando che l’imaging           
TC-muscolare ha un valore definito nello studio dei pazienti con malattie neuromuscolari, in 
particolare è utile per selezionare il muscolo su cui effettuare la biopsia ed inoltre è un 
metodo non invasivo per poter valutare la storia naturale della malattia e gli effetti della 
terapia.  
  
Nel 1995 Arai Y. et al esaminarono, attraverso l’indagine TC, pazienti affetti da distrofia 
muscolare tipo Duchenne (DMD) in stadi pre-clinici nel tentativo di trovare delle 
caratteristiche tipiche delle malattie che potessero permettere una diagnosi prima del 
manifestarsi delle stesse. Lo scopo è quello di chiarire il processo di degenerazione 
muscolare che avviene durante questo periodo. I risultati ottenuti sono stati poi confrontati  
con quelli dei pazienti affetti da distrofia muscolare di Becker (BMD), anch’essi valutati 
prima che la patologia fosse evidente clinicamente. (7)  
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Sono stati esaminati 20 pazienti con DMD, provenienti da 19 famiglie, di età compresa tra 6 
mesi e 12 anni, e 6 pazienti con BMD, provenienti da 5 famiglie, con un’età compresa tra i 
6 mesi e i 14 anni.  
Vengono ottenute fette di 10 mm di spessore a livello di L3, a metà coscia e alla massima  
circonferenza della gamba e per ogni muscolo visualizzato è definito il coefficiente di 
attenuazione.  
Paragonando i risultati ottenuti su pazienti di diversa età è possibile verificare che nei 
soggetti di 6 mesi non sono visibili alterazioni atrofiche o diminuzione di densità all’interno 
dei muscoli esaminati. Nei pazienti di 3 anni, invece, è visibile una lieve atrofia e 
diminuzione di densità a livello della coscia e della gamba. Nei pazienti di 6 anni sono 
evidenti alterazioni anche a livello di L3 (diminuita densità dei muscoli paravertebrali) e 
atrofia e minor densità più pronunciate, rispetto ai pazienti di 3 anni, in tutti i muscoli 
esaminati, maggiormente quelli della coscia rispetto a quelli della gamba (muscolo 
gastrocnemio). Nei pazienti di 10 anni la diminuzione della densità risulta pronunciata ad 
ogni livello, soprattutto è interessato il muscolo quadricipite mentre sono preservati il 
muscolo sartorio e gracile. A livello della gamba il muscolo tricipite è maggiormente 
interessato rispetto al muscolo tibiale anteriore, posteriore e muscolo peroniero.  
Nei pazienti affetti da BMD con 10 anni di età le alterazioni della densità sono lievi e 
sporadiche e il volume muscolare risulta ben conservato se paragonato al gruppo DMD.  
Ad ogni modo, malgrado il grado di compromissione muscolare nella BMD risultasse 
nettamente inferiore a quello dei pazienti affetti da DMD, per alcuni muscoli esso mostrava 
una progressione parallela tra le due malattie, in accordo con il comune meccanismo 
patogenetico delle due condizioni, definito col termine di distrofinopatia. 
Lo studio si chiude affermando che considerare i caratteristici valori di attenuazione di ogni 
muscolo può essere un aiuto per una valutazione oggettiva e dettagliata del grado di 
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coinvolgimento muscolare e auspicando l’esecuzione di studi analoghi che utilizzino gli 
stessi parametri di acquisizione TC.   
 
Successivamente Vlak M. et al nel 2000 posero la loro attenzione su pazienti affetti da 
distrofia muscolare dei cingoli con l’intento di trovare una correlazione tra la funzione clinica 
e le immagini TC in questo tipo di patologia. (8) 
Gli obiettivi di questo studio sono stati quelli di cercare: 
 a) una correlazione tra diversi gradi di forza muscolare (MRC scale 0-5) e i risultai della TC 
in pazienti con diversi tipi di distrofie dei cingoli (in particolare disferlinopatie e 
sarcoglicanopatie).  
b) i muscoli interessati da questo tipo di patologie  
c) confrontare gruppi con grado clinico differente ed esaminare le differenze tra i gruppi.   
Per ogni paziente è valutato lo stadio clinico, la forza muscolare e anormalità visibili con la 
tomografia computerizzata. Lo stadio clinico di ogni paziente, misurato con test atti a valutare 
la funzione muscolare (camminare per 10 metri, alzarsi da una seggiola, salire le scale ecc.), 
è graduato da 1 a 9 in accordo con la scala clinica di Walton (tab. II).  
          






Le scansioni TC sono eseguite a livello di cingolo scapolare, cingolo pelvico, coscia e 
gamba, definendo il grado di interessamento di 19 muscoli (dove il grado 0 indica il muscolo 
normale e 4 è il grado maggiore di interessamento).  
I test manuali di forza muscolare (in accordo con le procedure internazionali, Medical 
Research Council, 1943) sono effettuati su ogni paziente. La MRC scale va dal grado 0 
dove non vi è contrazione al grado 5 dove il paziente non ha alterazioni di forza muscolare. 
Sono studiati 6 pazienti: 2 affetti da sarcoglicanopatia e 4 da disferlinopatia.  
I risultati rilevano che nelle disferlinopatie vengono interessati i muscoli distali degli arti 
inferiori (muscolo gastrocnemio e soleo) ma in stadi più avanzati vengono interessati anche 
i muscoli degli arti superiori.   
Nelle sarcoglicanopatie invece sono colpiti i muscoli prossimali degli arti inferiori 
(semimembranoso, semitendinoso, adduttori, vasto e bicipite femorale).   
In entrambi i gruppi, i pazienti con uno stadio clinico più avanzato mostrano alla TC 
maggior anormalità rispetto a quelli negli stadi iniziali. In tutti i pazienti i muscoli con un 
basso grado MRC (MRC 1, 2 o 3) spesso presentano gravi anormalità alla TC, mentre in 
pazienti con forza muscolare normale (MRC 4 e 5) le immagini ottenute alla TC possono 
essere normali o mostrare anormalità.  
Questo studio pertanto suggerisce una possibile relazione tra i risultati della TC e il grado 
MRC ma solo nei muscoli con grado basso (MRC 1-2-3). Inoltre dimostra un selettivo 





Un riepilogo dello stato dell’arte viene fatto sempre del 2000, quando Goodpaster B.H. et al 
nel loro articolo rivedono vari studi passati che dimostrano come la TC possa essere usata 
per quantificare obiettivamente le struttura muscolare in vivo. (9) 
La struttura muscolare varia in base all’età, grado di obesità o presenza di patologie. C’è 
una progressiva diminuzione di muscolo scheletrico che inizia intorno ai 30 anni ed è in 
relazione con la riduzione della forza muscolare nell’età avanzata.   
La tomografia computerizzata può differenziare i tessuti in vivo basandosi sui loro 
caratteristici valori di attenuazione, dipendenti dalla densità e dagli elettroni per unità di 
massa. Il muscolo è composto primariamente da carbonio, azoto, ossigeno e idrogeno. Il 
rapporto elettroni/massa per  C, N e O è 0.5 mentre per l’H è 1, quindi la superiore quantità 
di H contenuta nel tessuto adiposo permette di differenziarlo bene dagli altri tessuti.   
Nelle TC i valori di attenuazione vengono misurati in unità Hounsfield (UH), e si basano su 
una scala di coefficienti di attenuazione lineare che usa come punto di riferimento l’acqua 
(0 UH). I valori di attenuazione mostrati dal grasso sono negativi, compresi in un intervallo 
che va da -30 a -190 UH.  Il muscolo, invece, ha valori positivi di attenuazione compresi in 
un intervallo che va da 0 a 100 UH.   
Come risultato il grasso viene visualizzato in nero mentre il muscolo è più chiaro (fig. 3).  




Poiché il tessuto adiposo dimostra valori di attenuazione negativi alla TC, un 
abbassamento dei valori di attenuazione nel muscolo rispecchierebbero un incremento del 
contenuto di lipidi.   
Pochi studi hanno cercato di descrivere qualitativamente le caratteristiche del muscolo 
scheletrico in individui anziani ed in pazienti con patologie neuromuscolari. Questi studi 
qualitativi hanno descritto l’atrofia muscolare associata alla sostituzione adiposa in queste 
condizioni e sono stati usati per distinguere un muscolo normale da uno anormale o 
invecchiato.  
Overend et al (1992) avevano dimostrato, paragonando sezioni trasversali ottenute a livello 
di coscia di un anziano e un giovane che l’anziano ha una quantità di tessuto non 
muscolare (grasso) doppia (10.1 ܿ݉ଶ vs 5,4 ܿ݉ଶ). (10) 
In un altro studio di Nordal et al (1988) era stato dimostrato come la produzione di forza 
muscolare in pazienti con patologie neuromuscolari fosse in relazione al grado di 
sostituzione adiposa, e come l’atrofia muscolare in questi pazienti fosse associata 
all’infiltrazione adiposa del muscolo. (11) 
Questi studi dimostrano che la capacità della TC di quantificare il tessuto adiposo all’interno 
del muscolo è importante nel determinare l’associazione tra massa muscolare e la sua 
forza o funzione. I reperti di una ridotta attenuazione del muscolo sono concordi con 
l’incremento del contenuto lipidico determinato all’analisi istochimica.  
Gli stessi autori hanno osservato che un incremento dell’1% del contenuto lipidico 
corrisponde ad un decremento di 1 HU in attenuazione. Tuttavia l’incapacità della TC  di 
misurare direttamente la componente lipidica del muscolo rappresenta una limitazione di 
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questo metodo. Inoltre altre alterazioni a carico del muscolo, come il contenuto di liquido, 
possono influenzare l’attenuazione caratteristica.  
Le conclusioni dell’articolo sono più o meno le medesime dei precedenti: in ogni caso la TC 
rimane un mezzo non invasivo per fornire informazioni preziose circa le componenti del 
muscolo scheletrico in condizioni pato-fisiologiche e in relazione al miglioramento della 
funzione muscolare dopo interventi clinici.  
 
Nel 2001 Ozsarlak O. et al. pongono la loro attenzione sull’analisi delle patologie 
neuromuscolari ereditarie. (12) 
La diagnosi delle patologie neuromuscolari può essere stabilita attraverso uno studio ampio 
comprendente un completo esame fisico e neurologico, livelli sierici di CPK , test di forza 
muscolare, EMG, biopsia muscolare, ereditarietà e analisi genetica.  
La TC-muscolare fornisce informazioni non ottenibili dagli esami clinici ed è capace di 
valutare quantitativamente l’interessamento muscolare. Le caratteristiche radiologiche delle 
patologie neuromuscolari sono atrofia, ipertrofia, pseudo ipertrofia ed infiltrazione adiposa 
del muscolo su una base selettiva.  
Nella maggior parte delle patologie neuromuscolari alcuni muscoli iniziano ad ingrossarsi 
(ipertrofia o pseudo-ipertrofia) o diventano più piccoli (atrofia) con o senza cambiamenti di 
densità. La TC-muscolare può valutare i cambiamenti di densità appena il muscolo inizia ad 
infarcirsi di grasso.  
Sono quindi descritti 12 diversi modelli in accordo con la distribuzione e la gravità 




Tipo  1: zona di ipodensità centrale all’interno del muscolo  
Tipo 2: zona di ipodensità periferica ad anello intorno ad un muscolo apparentemente 
normale  
Tipo 3: aree puntiformi di ipodensità all’interno del muscolo  
Tipo 4: aree focali di ipodensità nel muscolo  
   - 4a. poche  
   - 4b. generalizzate  
   - 4c. diffuse   
Tipo 5: aree di diffusa ipodensità.  
  - 5a. aree di diffusa ipodensità circondate da muscolo residuo  
  - 5b. piccoli isolotti di muscolo residuo all’interno di una diffusa area di ipodensità.  
Tipo 6: aree completamente ipodense  
  - 6a: con una fascia periferica conservata  
  - 6b: la fascia muscolare non è visibile  
Tipo 7: insieme di due o più modelli  





Figura 4: Modelli di infiltrazione adiposa nel muscolo 
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Nel corso delle patologie muscolari alcuni muscoli sono interessati in misura lieve, mentre 
altri sono colpiti maggiormente da atrofia e infiltrazione adiposa: questo dato pertanto 
potrebbe essere un valido ausilio per aiutare distinguere le diverse patologie.  
E’ difficile distinguere tra miopatie primarie e miopatie neurogene, sia clinicamente che con 
la TC. Tuttavia ci sono alcune indicazioni per differenziare i due gruppi: pazienti con 
miopatia primaria hanno una precoce diminuzione della densità dovuta all’infiltrazione 
adiposa anche prima che sia avvenuta una sostanziale atrofia di tutto il muscolo.  
Seguono le caratteristiche delle varie patologie neuromuscolari evidenziabili alla TC:  
Distrofia muscolare di Becker: l’infiltrazione adiposa è di tipo-3 e tipo-6a. In particolare il 
tipo-6a si ritrova a livello dei muscoli posteriori della coscia e muscoli paraspinali. 
L’interessamento è simmetrico. I distretti muscolari maggiormente interessati sono a livello 
addominale e del cingolo pelvico. Un’ulteriore caratteristica è la pseudo-ipertrofia del 
polpaccio (fig. 5) e l’ipertrofia del muscolo gracile e sartorio.  
 
Figura 5: Pseudo-ipertrofia della gamba in un paziente affetto da BMD. Ingrandimento dei muscoli del 






Distrofia dei cingoli: l’infiltrazione adiposa è di tipo-3, tipo-6a e tipo-4a. Le zone 
maggiormente colpite sono gli arti inferiori e il cingolo pelvico. In particolare a livello della 
coscia sono interessati il muscolo quadricipite, semimembranoso e bicipite femorale; a 
livello della parete addominale il retto dell’addome e l’obliquo esterno (fig. 6). 
L’interessamento muscolare è simmetrico. I muscoli del collo (splenio del capo e del collo, 
multifido, sternocleidomastoideo e semispinato del capo) mostrano atrofia piuttosto che 
infiltrazione adiposa.  
 
Figura 6: Scansione a livello addominale in una donna affetta da distrofia muscolare dei cingoli. Infiltrazione 
adiposa del muscolo retto dell’addome, obliquo esterno e muscoli paraspinali 
 
Distrofia muscolare facio-scapolo-omerale: l’infiltrazione adiposa è di tipo-6a. 
L’interessamento può essere asimmetrico. I livelli maggiormente interessati dall’infiltrazione 
adiposa sono le gamba (capo laterale e mediale del gastrocnemio), e la coscia (quadricipite 
e flessori). I muscoli del cingolo scapolare mostrano piuttosto atrofia (fig. 7).  L’ipertrofia 






Figura 7: Cingolo scapolare di un maschio di 57 anni affetto da distrofia facio-scapolo-omerale. La maggior 
parte dei muscoli risultano atrofici 
Distrofia di Emery-Dreifuss: si differenzia dalla distrofia di Becker e da quella F.S.O. per 
l’assenza di pseudo-ipertrofia.  
Per quanto riguarda le distrofie, il grado di atrofia è relativamente basso nelle distrofie dei 
cingoli mentre più elevato nella distrofia F.S.O e di Becker. Ipertrofia e pseudo-ipertrofia si 
osservano solo nelle distrofie dei cingoli e di Becker. La distrofia che presenta un grado 
maggiore di infiltrazione adiposa è la F.S.O., seguita dalla distrofia di  Becker: queste 
ultime hanno anche un’evoluzione più rapida. La maggior parte delle distrofie presenta un 
interessamento simmetrico dei gruppi muscolari tranne la F.S.O.  
Miotonie congenite distrofiche (distrofia miotonica di Steinert): precoce atrofia del muscolo 
sternocleidomastoideo ed infiltrazione adiposa dei muscoli estensori toraco-lombari e 
muscoli estensori della coscia e della gamba. L’infiltrazione adiposa è prevalentemente di 
tipo-3, tipo-4b e tipo-4a. Il torace e le spalle sono in genere mediamente colpiti. 
Nell’addome i muscoli retti e i muscoli spinali sono colpiti prima e più gravemente rispetto 
agli obliqui. Non si rileva ipertrofia.  
Miopatie congenite: non è possibile evidenziare anormalità radiologiche nei primi anni di 
vita. La diagnosi specifica viene fatta tramite biopsia muscolare.   
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Miopatie metaboliche: i reperti radiologici in queste patologie non sono evidenti e se 
presenti non sono specifici.  
Miosite da corpi inclusi: le caratteristiche radiologiche comprendono atrofia ed infiltrazione 
adiposa, che comunque non sono specifiche.  
Atrofia muscolare spinale: la degenerazione dei neuroni delle corna anteriori provoca una 
debolezza muscolare simmetrica ed atrofia dei muscoli volontari. Atrofia interessa i muscoli 
prossimali degli arti e successivamente anche le porzioni distali. La diagnosi differenziale 
con la distrofia dei cingoli si fa con biopsia muscolare e EMG.  
Neuropatie motorie e sensoriali ereditarie: i muscoli delle spalle e arti superiori sono 
risparmiati mentre i muscoli degli arti inferiori sono interessati da atrofia. L’interessamento è 
simmetrico (figg. 8 e 9).  
 Fig. 8 
  Fig. 9 
Figura 8: Cingolo scapolare di una donna di 21 anni affetta da neuropatia motoria e sensoriale ereditaria. 
Volume e densità dei muscoli sono normali. 
Figura 9: Stessa paziente: atrofia generalizzata di tutti i muscoli della coscia, bilateralmente 
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Le conclusioni a cui giungono Ozsarlak e colleghi sono che le patologie neuromuscolari 
presentano delle caratteristiche radiologiche che includono cambiamenti di volume del 
muscolo e dei valori di attenuazione: atrofia, ipertrofia, pseudo-ipertrofia ed infiltrazione 
adiposa. La TC muscolare eseguita su pazienti affetti da patologie neuromuscolari 
ereditarie svela grandi differenze riguardo densità anomale e distribuzione delle lesioni 
muscolari atrofiche e ipertrofiche tra i singoli muscoli. Inoltre nel corso della patologia alcuni 
muscoli sono più o meno colpiti rispetto ad altri. Nonostante le caratteristiche della maggior 
parte delle patologie siano tipiche, la diagnosi del tipo di patologia neuromuscolare basato 
solo sullo studio TC non è sempre possibile. Ad ogni modo la TC offre una visione assiale 
del gruppo di muscoli interessato per selezionare un punto adatto dove poter eseguire la 
biopsia per un’accurata diagnosi istologica. Inoltre può essere utile per precisare la 
localizzazione e valutare l’estensione della patologia durante il follow-up.  
 
Accantonata l’ecografia per la sua operatore dipendenza e la scarsa sensibilità nello 
studio delle strutture muscolari profonde, l’altra grande branca della diagnostica per 
immagini a disposizione per lo studio delle patologie neuromuscolari è la Risonanza 
Magnetica. 
Già nel 1995 in un articolo di Adams E. et al si enfatizza la capacità della risonanza 
magnetica nella valutazione dei vari aspetti che si presentano nelle miopatie infiammatorie 
idiopatiche quali l’edema all’interno e alla periferia dei muscoli, il reticolo sottocutaneo, le 
calcificazioni muscolari e l’infiltrazione grassa del muscolo. (13) 
Oltre 200 pazienti di età superiore ai 16 anni sia maschi che femmine con diagnosi 
presunta di miopatia infiammatoria idiopatica sono stati esaminati con RM e 
contemporaneamente con biopsia. Sono state acquisite immagini su piani assiali e coronali 
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dello spessore di 10mm e intervallate di 10mm, generalmente ottenute dal cingolo pelvico 
alle ginocchia.   
Gli aspetti caratteristici ottenuti sono i seguenti:  
 
- edema muscolare: può essere apprezzato nelle sequenze STIR (short tau inversion 
recovery, che sopprime il segnale del grasso) come aree di iperintensità di segnale 
anche quando la miosite non è ancora evidente clinicamente oppure quando, in un 
muscolo clinicamente indebolito, non è chiaramente dimostrabile l’infiammazione nel 
preparato istologico (fig. 10). 
 
 
Figura 10: Edema muscolare in un paziente di 41 anni con dermatomiosite. La sequenza STIR mostra focali 
ma estese aree di iperintensità leggermente più pronunciate a sinistra 
 
- reticolo sottocutaneo: aspetto reticolato del grasso sottocutaneo dovuto ad edema 
infiammatorio o ad un processo infiltrativo. Appare nelle immagini T1 pesate come 
aree di ipointensità mentre nelle sequenze STIR come aree di iperintensità.  
 




- infiltrazione adiposa: segno di cronicizzazione insieme all’atrofia. Aree iperintense 
nelle sequenze T1 pesate e ipointense nelle sequenze STIR. La sequenza STIR è 
essenziale per la valutazione della persistenza del processo infiammatorio (indice di 
attività di malattia) nella fase di cronicizzazione caratterizzata dalla prevalente 
sostituzione adiposa.  
 
Studi recenti hanno confermato la validità della  RM nello studio di tutte le patologie 
neuromuscolari.La sostituzione adiposa è evidenziabile in maniera non meno sensibile 
della TC nelle immagini T1 pesate mentre densità protonica e immagini T2 pesate possono 
mostrare un incremento di intensità di segnale in alcuni muscoli che appaiono normali alla 
TC e nelle immagini T1 pesate. Questo aumento di segnale può essere interpretato come 
un incremento della frazione di acqua libera o edema dovuto a patologia muscolare.  
Si enfatizza quindi il ruolo della metodica, in particolare delle sequenze STIR, nella 
diagnosi precoce delle malattie quando ancora non vi siano significativi segni clinici. 
L’edema che precede ogni altra alterazione anatomopatologica intra o perimuscolare, il suo 
riconoscimento in alcuni muscoli o gruppi muscolari aggiunge potenzialità diagnostica alle 
indagini cliniche classiche e consente inoltre la possibilità di un monitoraggio della terapia e 
dell’evoluzione della malattia. (14, 15) 
Tuttavia malgrado l’indubbio potenziale della RM nella diagnosi pre-clinica delle patologie 
neuromuscolari (o comunque nel restringere il campo delle diagnosi differenziali), che la 
rendono sotto questo punto di vista certamente migliore della TC, tale metodica ha costi e  
tempi di esecuzione nettamente maggiori, i quali nella valutazione del paziente durante il 
follow-up, ad oggi l’impiego più rodato per entrambe le tecniche nello studio delle miopatie, 




3. MATERIALE E METODI 
 
Sono state analizzate 59 TC muscolari, 53 delle quali effettuate nella Sezione Rx 
Universitaria Santa Chiara, eseguite nel periodo compreso tra il Giugno 2005 e il Giugno 
2009 su 56 pazienti (tre di essi hanno ripetuto l’esame) provenienti dalla Clinica 
Neurologica. 
Tali esami sono stati rintracciati utilizzando due sistemi RIS-PACS, 49 tramite il RAD 2000 
(Siemens) – O3 DPACS (fig. 11), in servizio dal 2002 a fine Maggio 2008, e 10 tramite 
RISOLUTION (ESAOTE) - FUJI PACS (fig. 12), in servizio dall’Aprile 2008. 
 
 








3.1   Dati clinici 
Sono state esaminate le cartelle cliniche, i risultati degli esami elettrofisiologici e bioptici e 
le lettere di dimissioni dei pazienti inseriti nella casistica al fine di classificare le diagnosi, 
con l’obiettivo di un migliore inquadramento nell’ambito delle miopatie neurologiche e per 





n. Sesso Età Diagnosi 
1 F 70 Miosite da corpi inclusi 
2 M 60 Poliradiculopatia assonale prevalentemente motoria 
3 M 24 Miopatia neurogena: paralisi muscolo sovra spinato destro 
4 M 57 Miopatia neurogena: pseudo-ipertrofia del polpaccio dx 
5 F 48 Sindrome cerebello-piramidale; iperCPK 
6 M 70 Miopatia neurogena: ipotrofia quadricipite; fascicolazioni benigne 
7 M 68 Spondilartrosi e discopatie lombosacrali multiple 
8 M 41 Miosite da corpi inclusi 
9 M 45 Miosite da corpi inclusi 
10 F 77 Miopatia infiammatoria 
11 F 75 Miopatia infiammatoria 
12 M 35 Miosite da corpi inclusi 
13 M 37 Miopatia infiammatoria 
14 F 72 Miopatia infiammatoria 
15 M 39 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
16 M 41 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
17 F 35 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
18 M 42 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
19 M 75 Distrofia muscolare di Becker 
20 M 46 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
21 M 52 Distrofia dei cingoli 
22 F 54 Distrofia dei cingoli 
23 M 49 Distrofia miotonica 
24 F 60 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
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25 F 72 Distrofia miotonica di Steinert 
26 M 60 Miopatia strutturale probabile 
27 F 45 Miopatia metabolica; iperlattacidemia da sforzo 
28 M 26 Indeterminata  
29 M 35 Miopatia mitocondriale 
30 F 45 Miopatia mitocondriale 
31 M 71 Miopatia mitocondriale 
32 F 60 Miopatia mitocondriale 
33 F 30 Distrofia dei cingoli 
34 M 55 Distrofia dei cingoli 
35 M 25 Miopatia congenita; spondilartrosi lombosacrale 
36 M 60 Miopatia mitocondriale 
37 F 31 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
38 M 64 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
39 M 33 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
40 M 47 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
41 F 63 Miopatia mitocondriale 
42 F 32 Indeterminata  
43 F 49 Miopatia metabolica 
44 M 57 Indeterminata  
45 M 66 Malattia del motoneurone 
46 M 36 Indeterminata 
47 M 42 Distrofia miotonica 
48 F 63 Discopatie lombosacrali multiple 
49 F 59 Distrofia dei cingoli 
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50 M 45 Miopatia scapolo-omerale; paralisi periferica n. radiale sx 
51 M 53 Distrofia muscolare tipo facio-scapolo-omerale 
52 M 40 Distrofia dei cingoli 
53 M 69 Atrofia muscolare spinale (S.M.A. di tipo III) 
54 M 68 Distrofia dei cingoli 
55 M 39 Miosite da corpi inclusi 
56 F 45 Indeterminata 
Tabella III: Diagnosi cliniche dei pazienti esaminati 
 
 
Escludendo i pazienti con diagnosi ancora indeterminata e quelli con malattie più rare o 
comunque non classificabili tra i seguenti, i soggetti sono stati suddivisi in quattro gruppi di 
patologie: 
 
Miopatie neurogene         (10 pazienti) 
Miopatie infiammatorie     (9 pazienti) 
Miopatie distrofiche           (22 pazienti) 









3.2   Acquisizioni TC 
Le TC muscolari sono state eseguite in un periodo che copre quasi quattro anni, 
utilizzando, in tempi e luoghi diversi, cinque apparecchiature. Tre di queste sono state o 
sono utilizzate nella Sezione Rx Universitaria Santa Chiara: 
- Hi Speed CT/i: in uso dal 1996 al Giugno 2008, è stata una delle prime TC 
volumetriche. Single slice, con velocità di rotazione variabile da 0,7 a 1 secondo, è 
ormai datata sia per qualità di immagine che per velocità di acquisizione, tuttavia è 
rimasta un valido strumento per l’esecuzione delle TC muscolari, considerata la 
rapidità d’esecuzione, l’assenza di mezzo di contrasto e la semplicità delle strutture 
analizzate in queste indagini. Con questo apparecchio sono state eseguiti la 
maggior parte degli esami di questa casistica, ben 39 su 59 totali. 
- Light Speed RT16 (fig. 13): in uso dal Novembre 2007, è una TC multislice, con 16 
corone di detettori e tempo di rotazione da 0,5 a 1 secondo. Con essa sono stati 
eseguiti 9 esami. 
 




- Aquilion (fig. 14): in uso dal Novembre 2008, è anch’essa una TC multislice, con 16 
corone di detettori e tempo di rotazione di 0,4–1 secondo. Come apparecchio di 
ultima generazione, si caratterizza per la possibilità di modulare il fascio durante 
l’esecuzione dell’esame in modo da raggiungere il miglior compromesso tra qualità 
dell’immagine e quantità di radiazioni emesse, utilizzando le tecniche Longitudinal 
Modulation (il fascio si modifica durante il moto del lettino lungo l’asse z a seconda 
della densità delle strutture incontrate) e Angular Modulation (vengono acquisite 
informazioni ad ogni rotazione per ottimizzare la rotazione successiva). Con questo 
apparecchio sono stati eseguiti 5 esami. 
   
 





I rimanenti esami sono stati effettuati con macchine non in uso nella Sezione Rx 
Universitaria Santa Chiara: 
 
- Rhapsode (4 esami) 
- Genesis_Foreign (2 esami) 
 
Le acquisizioni sono state eterogenee, in termini di numero di strati, del loro spessore, 
nonché per l’amperaggio. I parametri TC di ogni esame sono sintetizzati nella tabella II.  
 
 






esame N. strati 
Spessore 
strato FOV (in cm) Voltaggio Intensità 
              (in mm)       
                
                
11/06/2005 Hi Speed CT/i 5' 51'' 5 7 48x48 120 kv 140 mA 
                
                
16/02/2006 Hi Speed CT/i 5' 37'' 5 10 37,2x37,2 120 kv 200 mA 
                
                
30/03/2006 Hi Speed CT/i 4' 32'' 6 10 38x38 120 kv 130 mA 
                
                
19/05/2006 Hi Speed CT/i 4' 32'' 6 5 42x42 120 kv 130 mA 
                
                
06/06/2006 RHAPSODE 7' 03'' 30 5 36x36 120 kv 180 mA 
                
                
06/06/2006 RHAPSODE 10' 29'' 11 5 48x48 120 kv 200 mA 
                
                
06/06/2006 RHAPSODE 9' 54'' 12 5 48x48 120 kv 200 mA 
                
                
13/06/2006 Hi Speed CT/i 11' 16'' 131 5 48x48 120 kv 180 mA 
                
                
18/06/2006 Hi Speed CT/i 5' 43'' 3 5 42x42 120 kv 180 mA 










esame N. strati 
Spessore 
strato FOV (in cm) Voltaggio Intensità 
              (in mm)       
                
                
20/06/2006 Hi Speed CT/i 7' 04'' 13 5 48x48 120 kv 200 mA 
                
                
22/06/2006 Hi Speed CT/i 6' 36'' 6 5 48x48 120 kv 180 mA 
                
                
10/08/2006 Hi Speed CT/i 4' 06'' 6 7 41x41 120 kv 140 mA 
                
                
10/08/2006 Hi Speed CT/i 4' 48'' 6 7 40x40 120 kv 200 mA 
                
                
18/08/2006 Hi Speed CT/i 24' 07'' 15 05-ott 48x48 120 kv 180 mA 
                
                
09/09/2006 Hi Speed CT/i 4' 11'' 4 5 48x48 120 kv 200 mA 
                
                
22/09/2006 Hi Speed CT/i 2' 55'' 22 5 35x35 120 kv 180 mA 
                
                
16/11/2006 Hi Speed CT/i 3' 46'' 27 5 42X42 120 kv 140 mA 
                
                
20/11/2006 Hi Speed CT/i 5' 04'' 15 5 48x48 120 kv 140 mA 
                
                
14/12/2006 Hi Speed CT/i 5' 10'' 9 5 36X36 120 kv 150 mA 
                
                
14/12/2006 Hi Speed CT/i 5' 22'' 9 5 33X33 120 kv 170 mA 
                
                
14/12/2006 Hi Speed CT/i 5' 00'' 8 5 48X48 120 kv 200 mA 
                
                
23/12/2006 Hi Speed CT/i 9' 53'' 15 10 48x48 120 kv 120 mA 
                
                
12/01/2007 Hi Speed CT/i 7' 46'' 10 5 36X36 120 kv 200 mA 
                
                
23/01/2007 Hi Speed CT/i 6' 23'' 6 5 36X36 120 kv 140 mA 












esame N. strati 
Spessore 
strato FOV (in cm) Voltaggio Intensità 
              (in mm)       
                
                
26/01/2007 Hi Speed CT/i 5' 11'' 4 5 48X48 120 kv 150 mA 
                
                
08/02/2007 Hi Speed CT/i 5' 00'' 10 5 36X36 120 kv 180 mA 
                
                
20/02/2007 Hi Speed CT/i 7' 18'' 9 5 48X48 120 kv 140 mA 
                
                
01/03/2007 Genesis_Foreign 11' 36'' 21 5 42x42 120 kv 100 mA 
                
                
01/03/2007 Genesis_Foreign 10' 03'' 26 5 42x42 120 kv 100 mA 
                
                
12/04/2007 Hi Speed CT/i 6' 57'' 4 5 48X48 120 kv 160 mA 
                
                
13/04/2007 RHAPSODE 3' 02'' 3 7 48X48 120 kv 150 mA 
                
              range 
03/05/2007 Hi Speed CT/i 17' 12'' 8 5 48X48 120 kv 
170-
200mA 
              media 196 
                
10/05/2007 Hi Speed CT/i 4' 55'' 8 10 46x46 120 kv 200 mA 
                
                
24/05/2007 Hi Speed CT/i 3' 38'' 4 5 48X48 120 kv 200 mA 
                
                
29/05/2007 Hi Speed CT/i 5' 22'' 6 10 48X48 120 kv 200 mA 
                
                
12/06/2007 Hi Speed CT/i 13' 46'' 7 5 48x48 100 kv 140 mA 
                
                
12/06/2007 Hi Speed CT/i 5' 34'' 7 10 33x33 120 kv 140 mA 
                
                
14/06/2007 Hi Speed CT/i 28' 20'' 37 5 48x48 120 kv 200 mA 
                
                
15/06/2007 Hi Speed CT/i 3' 16'' 3 5 42x42 120 kv 130 mA 
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esame N. strati 
Spessore 
strato FOV (in cm) Voltaggio Intensità 
              (in mm)       
                
                
05/07/2007 Hi Speed CT/i 11' 33'' 8 5 36x36 120 kv 180 mA 
                
                
13/09/2007 Hi Speed CT/i 5' 50'' 10 10 46x46 120 kv 170 mA 
                
              range 
20/09/2007 Hi Speed CT/i 5' 34'' 5 5 48x48 120 kv 
180-
200mA 
              media 196 
                
19/10/2007 Hi Speed CT/i 12' 47'' 11 5 48x48 120 kv 200 mA 
                
              range 
14/03/2008 Light Speed RT16 7' 58'' 16 5 57x57 120 kv 99-445 mA 
              media 239 
              range 
14/03/2008 Light Speed RT16 7' 39'' 8 5 52x52 120 kv 
240-
445mA 
              media 340 
                
17/03/2008 Light Speed RT16 12' 42'' 24 5 48x48 120 kv 250 mA 
                
              range 
21/03/2008 Light Speed RT16 5' 00'' 4 5 35x35 120 kv 
118-
623mA 
              media 433 
                
31/03/2008 Hi Speed CT/i 7' 36'' 8 5 48x48 120 kv 160 mA 
                
                
09/10/2008 Light Speed RT16 8' 43'' 4 5 39x39 120 kv 225 mA 
                
                
22/10/2008 Light Speed RT16 7' 01'' 5 10 48x48 120 kv 200 mA 
                
                
23/10/2008 Light Speed RT16 10' 38'' 8 10 56x56 120 kv 250 mA 
                
                
30/10/2008 Light Speed RT16 7' 55'' 5 5 62x62 120 kv 400 mA 











esame N. strati 
Spessore 
strato FOV (in cm) Voltaggio Intensità 
              (in mm)       
                
              range 
18/11/2008 Light Speed RT16 15' 14'' 7 5 48x48 120 kv 
149-
593mA 
              media 471 
                
13/02/2009 AQUILION 5' 12'' 16 4 40X40 120 kv 220 mA 
                
                
21/03/2009 AQUILION 4' 46'' 5 4 40X40 120 kv 250 mA 
                
                
09/04/2009 AQUILION 7' 06'' 9 4 36x36 120 kv 250 mA 
                
                
27/05/2009 AQUILION 12' 22'' 17 1 34x34 120 kv 350 mA 
                
                
06/06/2009 AQUILION 9' 03'' 4 2 42x42 120 kv 350 mA 
                
Tabella. IV: Parametri delle acquisizioni TC.  
1:La durata dell’esame è calcolata dall’esecuzione della scout all’ultima acquisizione 
 
 
3.3   Scoring 
Atrofia e sostituzione fibro-adiposa sono le principali alterazioni del muscolo inattivo o in 
degenerazione, facilmente rilevabili e quantificabili con acquisizioni TC. (16) 
In questo studio si è associato a tali parametri uno score, tale da permettere una facile 
identificazione del grado di compromissione muscolare nei diversi distretti. In tal modo è 
possibile correlare l’impegno muscolare nell’imaging a quello clinico e confrontare i gruppi 
di pazienti tramite analisi statistiche. 
Lo score consta di 4 gradi: 
- Grado 0: assente (fig. 15) 
- Grado 1: lieve (fig. 16) 
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- Grado 2: moderato (fig. 17) 
- Grado 3: grave (fig. 18) 
 
      




      
Figura 16: atrofia e sostituzione adiposa (score 1) a livello della coscia. In particolare sono  













Figura 18: Atrofia e sostituzione adiposa a livello della gamba destra (score 3), dove tutti i muscoli sono 







I distretti muscolari indagati sono dieci: 
- Collo 
- Cingolo scapolare anteriore 
- Cingolo scapolare posteriore 
- Arto superiore 
- Cingolo pelvico anteriore 
- Cingolo pelvico posteriore 
- Coscia anteriore 
- Coscia posteriore 
- Gamba anteriore 
- Gamba posteriore 
Ognuno di essi è diviso in destro e sinistro e per ciascuno di essi viene assegnato un 
punteggio sia per l’atrofia che per la sostituzione adiposa. 
Sebbene il grado di atrofia e sostituzione fibro-adiposa sia generalmente il medesimo, i 
due parametri sono stati valutati separatamente in quanto rivelatisi discordanti in alcuni 
pazienti (figg. 19 e 20) 
 
Figura 19: Lamine di sostituzione adiposa nei muscoli del polpaccio destro e aumento della massa 











Ogni distretto presenta pertanto quattro punteggi, che moltiplicati per dieci gruppi 
muscolari danno 40 valori. Oltre ad un fine discernimento dei muscoli più colpiti dalla 
patologia, tali punteggi possono essere sommati a dare uno score totale che possa 
quantificare, quantomeno sotto il profilo radiologico, l’impegno complessivo del soggetto 
colpito dalla miopatia. Inoltre un unico punteggio rende facile il confronto statistico fra 







3.4   Test statistici 
 
I quattro gruppi di miopatie sono stati confrontati attraverso il test t di Bonferroni. 
Esso infatti consente confronti multipli, verificando se i gruppi possano essere considerati 
o meno appartenenti alla stessa popolazione e indicando quali campioni differiscono dagli 
altri. 
Tale test si basa sul fatto, che in un confronto multiplo con k confronti, per avere un tasso 
complessivo di errore che sia inferiore ad α dobbiamo confrontare ciascuno dei valori t 
ottenuti con il valore critico associato con α/k. 
In questo caso ci sono 4 gruppi, e per avere un tasso di errore α che sia inferiore al 5% 
dobbiamo usare il valore critico corrispondente ad α/4, ossia 5/4 = 1,125. 
 
L’indice t di student è determinato dal rapporto 
 
 
Sfruttando la proprietà che dice che la varianza della differenza di due variabili casuali è 
uguale alla somma delle varianze delle due variabili, è possibile dimostrare che, per 
campioni di numerosità  e , abbiamo: 
 
  Dove  e sono le due medie campionarie 




Il valore di t tenderà ad essere piccolo quando i due campioni provengono dalla stessa 
popolazione. 









Per migliorare il test si usa, come stima della varianza, la varianza entro i gruppi come 
calcolata nell’ANOVA (analysis of variance). 




I gradi di libertà sono quelli del denominatore dell’analisi della varianza (numerosità totale 
di tutti i gruppi meno il numero dei gruppi): . . 
Il valore di t necessario per rifiutare l’ipotesi che i gruppi provengano dalla stessa 











Sono di seguito riportati i referti e gli score delle 59 TC muscolari prese in esame. 
Il n. di ogni paziente corrisponde a quello di tabella III. 
Sono riportati, oltre agli score distretto per distretto, anche lo score totale e il gruppo di 
diagnosi di appartenenza. 
Numero esami: 59 
Pazienti totali: 56 
Legenda:  
 N   neurogene 
 I    infiammatorie 
 D   distrofiche 
 M   metaboliche 
 X    non classificabili/diagnosi indeterminata 
Atrofia e sostituzione fibro-adiposa:   
- 0  assente 
- 1  lieve 
- 2  moderata 
- 3  grave 
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      SCORE 
TC       
n. Sesso Età   ATR. S.F.AD TOT. Referto TC Diagnosi 
      scansione dx sx dx sx       
      collo           06/06/2006   
      cin.scap.ant           Atrofia con sostit. adiposa:M.PARAVERTEBRALI +marcata a dx,   
    cin.scap.post           tutti i M.CINGOLO PELVICO,M.GLUTEI bilat.   
      arto sup.           Ipotrofia:M.LOGGIA POST COSCIA    
1 F 70 cin.pelv.ant 2 2 2 2 26 Ipotrofia + marcata con sostit.adiposa:M.LOGGIA POST.GAMBA  I 
      cin.pelv.post. 2 1 2 1       
      coscia ant. 1 1 1 1       
      coscia post. 2 2 2 2       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           16/11/2006   
      cin.scap.ant           Asimmetria delle masse muscolari a tutti i livelli esplorati,dx > sx   
      cin.scap.post           
A liv.bacino:ipotrofia ILEO-
PSOAS,M.GLUTEI;+parz.sostit.adiposa.   
      arto sup.           
A liv.coscia/gamba:ipotrofiaTUTTE LE LOGGE 
MUSC.+parz.sost.adip   
2 M 62 cin.pelv.ant 1 1 1 1 10 Muscolatura prossimale più colpita rispetto alla distale N 
      cin.pelv.post. 0 1 0 1       
      coscia ant. 0 1 0 1       
      coscia post. 0 1 0 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo 0 0 0 0   20/11/2006   
      cin.scap.ant 0 0 0 0   Studio M.CINGOLO SCAPOLARE   
      cin.scap.post 0 1 0 0   Ipotrofia:M.SOPRASPINATO SX,assenza segni di sost.adiposa   
      arto sup.               
3 M 24 cin.pelv.ant         1   N 
      cin.pelv.post.               
      coscia ant.               
      coscia post.               
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           15/06/2007   
      cin.scap.ant           ARTI INFERIORI   
      cin.scap.post           Lamine di sost.adip. M.POLPACCIO DX e aumento volume della   
      arto sup.           massa musc. Rispetto all'arto controlaterale   
4 M 57 cin.pelv.ant         1   N 
      cin.pelv.post.               
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant. 0 0 0 0       







      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           10/08/2006   
      cin.scap.ant           
Scansioni in assiale condotte a livello del cingolo pelvico e arti 
inferiori.   
      cin.scap.post           Normale trofismo delle masse muscolari esaminate.   
      arto sup.           Ben rappresentato il pannicolo adiposo sottocutaneo.   
5 F 48 cin.pelv.ant 0 0 0 0 0   N 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           10/08/2006 (fig. 21)   
      cin.scap.ant           Scansioni in assiale condotte a livello cingolo pelvico/cosce/polpacci   
      cin.scap.post           Ipotrofia simmetrica agli ARTI INFERIORI.   
      arto sup.           
Infiltraz.adiposa a livello del CAPO MEDIALE M.GASROCNEMIO 
bilat.   
6 M 70 cin.pelv.ant 0 0 0 0 9 (diffuse calcificazioni parietali arteriose) N 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 1 1 2 1       
 
 






      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           19/05/2006   
      cin.scap.ant           Ipotrofia modesta con iniziale infiltr.adiposa:M.LOGGIA ANT.COSCIA SX    
      cin.scap.post           (> M.SARTORIO,M.RETTO DEL FEMORE)   
      arto sup.           < infiltr.adiposa:COSCIA DX (riferibile all'età del pz)   
7 M 68 cin.pelv.ant 1 1 1 1 16   N 
      cin.pelv.post. 2 1 2 1       
      coscia ant. 0 1 0 1       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo 1 1 1 1   06/06/2006 (figg. 22 e 24)   
      cin.scap.ant 2 2 2 2   Ipotrofia marcata:M.PETTORALI   
      cin.scap.post 1 1 1 1   Iniziale sostituzione adiposa:M.LOGGIA POSTERO-MEDIALE COSCE   
      arto sup.           più evidente a dx   
8 M 41 cin.pelv.ant 1 1 1 1 30   I 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 2 1 2 1       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           23/10/2008 (figg. 23 e 25)   
      cin.scap.ant 3 3 3 3   Quadro di atrofia e sostituzione fibroadiposa delle masse muscolari   
      cin.scap.post 2 2 2 2    evoluto.   
      arto sup.           Progressione particolarmente evidente a livello del cingolo scapolare, dei   
8 M 43 cin.pelv.ant 2 2 2 2 66  muscoli paravertebrali e del capo mediale del muscolo gastrocnemio dx I 
      cin.pelv.post. 2 2 2 2       
II     coscia ant. 2 2 2 2       
      coscia post. 3 3 3 3       
      gamba ant. 1 1 1 1       



















Figura 24: Coscia: iniziale sostituzione adiposa dei muscoli della loggia postero-mediale, più 





















      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           11/06/2005 (fig. 26)   
      cin.scap.ant           Grave quadro di sostituz.adiposa dei fasci musc.con impegno simmetrico   
      cin.scap.post           piano passante x le creste iliache:imp.atr.M.PSOAS,M.PARAVER-   
      arto sup.           TEBRALI,OBLIQUI EST/INT.No visibile M.QUADRATO LOMBI.   
9 M 45 cin.pelv.ant 2 2 2 2 56 piano passante al di sopra della sinfisi pubica: importante infiltr.adip.   
      cin.pelv.post. 3 3 3 3   di tutti i muscoli,in particolare:GLUTEI,ILEOPSOAS,SARTORIO I 
      coscia ant. 3 3 3 3   piano passante x la coscia:solo il RETTO DEL FEMORE ha    
      coscia post. 3 3 3 3   aspetto regolare.   
      gamba ant. 1 1 1 1   piano passante x la gamba:< compromissione,il muscolo   
      gamba post. 2 2 2 2   con > infiltraz. adiposa bilat. è il capo mediale del M.GASTROCNEMIO    
      collo           09/09/2006 quadro sovrapponibile al precedente   
      cin.scap.ant           Grave quadro di sostituz.adiposa dei fasci musc.con impegno simmetrico   
      cin.scap.post           piano passante x le creste iliache:imp.atr.M.PSOAS,M.PARAVER-   
      arto sup.           TEBRALI,OBLIQUI EST/INT.No visibile M.QUADRATO LOMBI.   
9 M 45 cin.pelv.ant 2 2 2 2 56 piano passante al di sopra della sinfisi pubica: importante infiltr.adip. I 
      cin.pelv.post. 3 3 3 3   di tutti i muscoli,in particolare:GLUTEI,ILEOPSOAS,SARTORIO   
II     coscia ant. 3 3 3 3   piano passante x la coscia:solo il RETTO DEL FEMORE ha    
      coscia post. 3 3 3 3   aspetto regolare.   
      gamba ant. 1 1 1 1   piano passante x la gamba:< compromissione,il muscolo   















      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           06/06/2006   
      cin.scap.ant 1 1 1 1   Atrofia modesta:M.PETTORALE sx,M.LOGGIA ANT.BRACCIO sx con   
      cin.scap.post 0 0 0 0   iniziale sost.adiposa   
      arto sup.ant. 0 1 0 1   Aspetto diffusam.atrofico:M.GAMBE con prevalente contenuto adiposo.   
10 F 77 arto sup.post 0 0 0 0 40 Marcata sost.adiposa:M.LOGGIA ANT-LAT e in < misura POST. COSCE I 
      cin.pelv.ant 2 2 2 2       
      cin.pelv.post. 2 1 2 1       
      coscia ant. 3 3 3 3       
      coscia post. 2 2 2 2       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           14/12/2006   
      cin.scap.ant           TC cingolo pelvico e arti inferiori:   
      cin.scap.post           aspetto atrofico M.BICIPITE FEMORALE CAPO LUNGO,   
      arto sup.           M.GRANDE ADDUTTORE,M.SEMIMEMBRANOSO,bilat.   
11 F 75 cin.pelv.ant 2 2 2 2 26   I 
      cin.pelv.post. 2 2 2 2       
      coscia ant. 1 1 0 0       
      coscia post. 2 2 2 2       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo 0 0 0 0   10/05/2007   
      cin.scap.ant 1 1 1 1   CINGOLO SCAPOLARE e PELVICO,BACINO,COSCE e GAMBE   
      cin.scap.post 1 1 1 0   Infiltr. adip. Modesta ma diffusa in tutti i distretti esaminati, no m.collo   
      arto sup.           in particolare:ventri muscolari dei DELTOIDI cingolo scapolare   
12 M 35 cin.pelv.ant 0 0 0 0 18 ILEOCOSTALI e OBLIQUI ESTERNI tronco I 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1   GLUTEI INT.e MEDI bacino   
      coscia ant. 0 0 1 1   SARTORI,SEMITENDINOSI e PERONIERI LUNGHI arto inferiore   
      coscia post. 0 0 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 1 1       
      collo           12/06/2007   
      cin.scap.ant 1 1 0 0   CINGOLO SCAPOLARE,PELVICO e ARTI INFERIORI   
      cin.scap.post 1 1 0 0   Cing. scapolare:modesta atrof.diffusa,sopratt.M.PETTORALIno s.adip   
      arto sup.           Cing. pelvico:atrofia M.ILEOPSOAS no s.adip.,modesta atrofia restanti   
13 M 37 cin.pelv.ant 1 1 1 1 8 gruppi muscolari senza s.adip. con risparmio M.GRANDE GLUTEO bilat. I 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0   modesta atrofia M.RETTI ADDOMINALI no sost.adip.   
      coscia ant. 0 0 0 0   Coscia e terzo pross.gamba:trofismo conservato   
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant. 0 0 0 0       







      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           18/06/2006   
      cin.scap.ant           ARTI INFERIORI(solo COSCIA)   
      cin.scap.post           Discreta atrofia dei M.LOGGIA POST.COSCIA bilat,con sost.adip.   
      arto sup.               
14 F 72 cin.pelv.ant         12   I 
      cin.pelv.post.               
      coscia ant. 1 1 1 1       
      coscia post. 2 2 2 2       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo 0 0 0 0   18/08/2006 (figg. 27 e 28)   
      cin.scap.ant 2 2 2 2   Ipotrofia con infiltraz.adiposa: M.PETTORALI bilat;TRAPEZIO bilat.   
      cin.scap.post 1 1 1 1   M.COMPARTIMENTO MEDIALE BRACCIO SX in prossimità radice arto.   
      arto sup. 0 1 0 1   Marcata Atrofia con sostit. adiposa bilateralmente:M.SERRATO,   
15 M 39 cin.pelv.ant 1 1 1 1 18 LATISSIMO DEL DORSO,OBLIQUI INT/EST,QUADRATO DEI LOMBI. D 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0   Lieve atrofia:M.LUNGHISSIMI DEL DORSO bilat,M.SPINALI bilat.   
      coscia ant.               
      coscia post.               
      gamba ant.               
      gamba post.               
 
   
Figura 27: Scout del paziente n. 15 







      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo 0 1 0 0   13/06/2006 (fig. 29)   
      cin.scap.ant 1 1 0 0   Ipotrofia marcata:M.STERNO-CLEIDO-MASTOIDEO,ELEVATORE della   
      cin.scap.post 1 0 1 0   SCAPOLA,TRAPEZIO di sx   
      arto sup.           Ipotrof. con sost.adiposa:M.LATISSIMO DEL DORSO,DENTATO ANT dx   
16 M 41 cin.pelv.ant         6 GRANDE PETTORALE, bilat D 
      cin.pelv.post.               
      coscia ant.               
      coscia post.               
      gamba ant.               
























      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           30/03/2006   
      cin.scap.ant           Sostit.Adiposa simmetrica:FASCI M.GLUTEI MINIMO/MEDIO,bilat.   
      cin.scap.post           Atrofia con sost.adiposa:M.POST.COSCIA (>CAPO LUNGO BICIPITE   
      arto sup.           FEMORALE,SEMIMEMBRANOSO e SEMITENDOSO).   
17 F 35 cin.pelv.ant 0 0 0 0 14 Ipotrofia modesta:M.GAMBA D 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 1 1 0 0       
      coscia post. 3 2 3 2       
      gamba ant. 1 0 1 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo           29/05/2007   
      cin.scap.ant 1 1 1 1   CINGOLO SCAPOLARE e COSCE   
      cin.scap.post 0 0 0 0   Cingolo scapolare:diffusa atrofia sopratt. M.PETTORALI   
      arto sup.           Cosce:area di localizzata sost.adip. ADUTTORE LUNGO DI DX   
18 M 42 cin.pelv.ant         6   D 
      cin.pelv.post.               
      coscia ant. 1 0 1 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo 1 1 0 0   23/12/2006    
      cin.scap.ant 1 1 2 2   Cingolo Scapolare:marcata ipotr.bilat/simm. M.TRAPEZIO,LATISSIMO   
      cin.scap.post 1 1 1 1   
del DORSO,GRANDE 
ROTONDO,INFRASPINATO,SOTTOSCAPOLARE,   
      arto sup.           ERETTORE del TRONCO,PICCOLO E GRANDE PETTORALE   
19 M 75 cin.pelv.ant 1 1 1 1 42 Cingolo Pelvico:atrofia con sost.adip.diffusa bilat.M.GRANDE GLUTEO  D 
      cin.pelv.post. 2 2 2 2   
OTTURATORE ESTERNO,GRANDE ADDUTTORE,RETTO e 
QUADRATO   
      coscia ant. 3 3 3 3   del FEMORE,TENSORE DELLA FASCIA LATA,VASTO LATERALE   
      coscia post. 2 1 2 1   
Coscia:atrof.con sost.adip.GRANDE ADDUTTORE,VASTO LAT-
INTERM.   
      gamba ant.           RETTO del FEMORE + a dx.M.ADDUTTORE LUNGO, GRACILE e   























      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           01/03/2007 (fig. 30)   
      cin.scap.ant 1 1 1 1   CINGOLI SCAPOLARE/PELVICO e GAMBE   
      cin.scap.post 3 1 3 1   Cingolo scapolare/pelvico:nella norma   
      arto sup.           Atrofia con sost.adip.pressoché completa:M.PARAVERTEBRALI DX   
20 M 46 cin.pelv.ant 1 1 1 1 40 a sx è limitata in sede caudale M.MULTIFIDO(porzione mediale) D 
      cin.pelv.post. 2 2 2 2   
Atrofia grave:M.RETTI ADDOMINALI,OBLIQUI EST/INT,TRASVERSI 
dell'   
      coscia ant.           addome   
      coscia post.           GAMBE:atrofia co sost.adip.CAPO MEDIALE M.GASTROCNEMIO,   
      gamba ant. 2 2 2 2   TIBIALE ANT.,ESTENSORE LUNGO DITA,bilat.   








Figura 30:  Gamba: atrofia con sostituzione adiposa capo mediale muscolo gastrocnemio,  
















      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           12/04/2007   
      cin.scap.ant 1 1 1 1   CINGOLO SCAPOLARE/PELVICO e COSCE   
      cin.scap.post 0 0 0 0   Infiltrazione di tess.adip. solo a livello del capo lungo del M.BICIPITE    
      arto sup.           FEMORALE di sx.   
21 M 52 cin.pelv.ant 0 0 0 0 5   D 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 1       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           12/01/2007 (figg. 31-32-33)   
      cin.scap.ant           Cingolo pelvico:atrof.con sost.adip.pressoché completa di tutti i m.con   
      cin.scap.post           relativo risparmio M.GLUTEO MEDIO bilat.   
      arto sup.           Coscia:atrof.con sost.adip. Pressoché completa di tutti i m. con relativo   
22 F 54 cin.pelv.ant 3 3 3 3 70 risparmio M.ADDUTTORE LUNGO di DX,M.SEMIMEMBRANOSO, D 
      cin.pelv.post. 3 3 3 3   
GRACILE,SARTORIO a SX e SARTORIO a DX,M.SEMITENDINOSOdi 
sx   
      coscia ant. 3 3 3 3   Gamba dx:atrof.con sost.adip.di tutti i m.   
      coscia post. 3 3 3 3   
Gamba sx:sost.adip.pressoché completa eccetto M.PERONIERO 
LUNGO   
      gamba ant. 3 2 3 2       
      gamba post. 3 3 3 3       
 
 
Figura 31: Atrofia con sostituzione adiposa pressoché completa di tutti i muscoli del cingolo 






Figura 32: Coscia: atrofia con sost. adiposa pressoché completa di tutti i muscoli con relativo risparmio del 














      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           23/01/2007   
      cin.scap.ant           CINGOLO PELVICO/ARTI INFERIORI   
      cin.scap.post           Cingolo pelvico:lieve atrofia M.GRANDE GLUTEO bilat.   
      arto sup.           Coscia:lieve atrof. M. ant/post della coscia bilat.   
23 M 49 cin.pelv.ant 0 0 0 0 8 Gambe:normale D 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1       
      coscia ant. 1 1 0 0       
      coscia post. 1 1 0 0       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo           26/01/2007    
      cin.scap.ant           Cingolo Pelvico:atrof.con sost.adip.m.parete addominale ant.e post.   
      cin.scap.post           bilat.   
      arto sup.           Coscia:atrof.con sost.adip.M.QUADRICIPITE bilat.>>adx,SEMITENDI-   
24 F 60 cin.pelv.ant 2 2 2 2 40 NOSO e SEMIMEMBRANOSO a dx D 
      cin.pelv.post. 2 2 2 2   
Gamba dx:atrof.con sost.adip.M.FLESSORE LUNGO 
DITA,M.GASTRO-   
      coscia ant. 3 2 3 2   CNEMIO capo mediale   
      coscia post. 2 1 2 1   Gamba sx:sost.adip.pressoché completa di tutta la musc. Risparmiati:   
      gamba ant. 0 0 0 0   M.PERONEO LUNGO,ESTENSORE LUNGO DITA,dell'ALLUCE,   
      gamba post. 1 3 1 3   TIBIALE ANT/POST.   
      collo           18/11/2008   
      cin.scap.ant 1 1 0 0   
Si conferma diffusa ipotrofia dei fasci muscolari con rilievo di 
infiltrazione   
      cin.scap.post 1 1 0 0     adiposa, particolarmente evidente a carico dei muscoli paravertebrali,   
      arto sup.           
dei muscoli glutei (reperto più importante a destra) e dei muscoli 
dell'arto   
24 F 62 cin.pelv.ant 2 2 2 2 44 
inferiore. A quest'ultimo livello si documenta massiva infiltrazione 
adiposa D 
      cin.pelv.post. 2 2 2 2    dei muscoli vasti (soprattutto a destra), dei muscoli semitendinoso e   
II     coscia ant. 3 2 3 2     semimembranoso di destra e dei muscoli soleo e gastrocnemio sinistri   
      coscia post. 2 1 2 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 1 3 1 3       
      collo           01/03/2007    
      cin.scap.ant 2 2 2 2   Cingolo Scapolare:atrof.tutti musc.(++PETTORALI bilat)   
      cin.scap.post 1 1 2 2   Cingolo Pelvico:atrof.con sost.adip.M.GLUTEI bilat.(++grande/medio di   
      arto sup.           dx e terzo ant. Piccolo gluteo di sx).Atrof.lieve M.ILIACI.   
25 F 72 cin.pelv.ant 2 2 2 2 61 Atrof.marcata:M.PSOAS,RETTI ADDOMINALI,OBLIQUO EST/INT, D 
      cin.pelv.post. 2 2 3 3   TRASVERSO dell'ADDOME bilat.   
      coscia ant. 2 1 2 2   
Coscia:atrof.lieve con sost.adip. M.SARTORIO,capo lungo 
BICIP.FEMO-   
      coscia post. 1 1 2 2   RALE dx   
      gamba ant. 1 3 1 3   Gamba:atrofia con sost.adip.pressoché completa di tutti i m.   







      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           22/06/2006   
      cin.scap.ant           Scansioni a livello arti inferiori.   
      cin.scap.post           Non significativa riduzione volumetrica dei fasci muscolari esaminati.   
      arto sup.           Infiltr.adiposa modesta:M.POSTERIORI COSCIA   
26 M 60 cin.pelv.ant 0 0 0 0 9 Infiltr.adiposa + marcata:CAPO MEDIALE GASTROCNEMIO > sx X 
      cin.pelv.post. 0 0 1 1       
      coscia ant. 0 0 0 1       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 1 0 1       
      collo           19/05/2006   
      cin.scap.ant           negativa   
      cin.scap.post               
      arto sup.               
27 F 45 cin.pelv.ant 0 0 0 0 0   M 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo           16/02/2006   
      cin.scap.ant           Cinque scansioni mirate per la valutazione dei M.ARTI INFERIORI   
      cin.scap.post           Aspetto regolare e normotrofico dei muscoli esaminati.   
      arto sup.               
28 M 26 cin.pelv.ant 0 0 0 0 0   X 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo           14/12/2006   
      cin.scap.ant           TC muscoli arti inf. con attenzione coscia dx:   
      cin.scap.post           Ipotrofia lieve:M.VASTO LATERALE SX   
      arto sup.           Iniziale infiltr. Adiposa:M.GRANDE GLUTEO,bilat.   
29 M 35 cin.pelv.ant 0 0 0 0 6   M 
      cin.pelv.post. 0 0 1 1       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       








      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           08/02/2007   
      cin.scap.ant           Atrofia tratto terminale dei M.LOGGIA POST. COSCIA   
      cin.scap.post           Nella norma i restanti muscoli esaminati   
      arto sup.               
30 F 45 cin.pelv.ant 0 0 0 0 6   M 
      cin.pelv.post. 0 0 1 1       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo           24/05/2007   
      cin.scap.ant           CINGOLO PELVICO,BACINO,COSCE e GAMBE   
      cin.scap.post           infiltr. Adip. Diffusa in tutti i distretti esaminati   
      arto sup.           in particolare:ventri muscolari PSOAS,GLUTEI,GRANDI ADDUTTORI,   
31 M 71 cin.pelv.ant 1 1 1 1 19 SEMIMEMBRANOSI e SEMITENDINOSI M 
      cin.pelv.post. 1 1 2 2       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 1 1 1 2       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 1 1 1 1       
      collo           13/04/2007   
      cin.scap.ant           CINGOLO PELVICO e ARTI INFERIORI   
      cin.scap.post           
Prevalente contenuto adiposo del M.VASTO LATERALE E 
INTERMEDIO   
      arto sup.           della coscia bilat.   
32 F 60 cin.pelv.ant 1 1 1 1 20   M 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1       
      coscia ant. 2 2 2 2       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       









      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           12/06/2007 (fig. 34)   
      cin.scap.ant           CINGOLO PELVICO e ARTI INFERIORI   
      cin.scap.post           Non significativi segni TC di atrofia   
      arto sup.               
33 F 30 cin.pelv.ant 0 0 0 0 0   D 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant. 0 0 0 0       













      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           14/06/2007   
      cin.scap.ant 0 0 0 0   ARTI INFERIORI   
      cin.scap.post 0 0 1 1   Ipotrofia + imp a sin, in esiti di intervento chirurgico   
      arto sup.               
34 M 55 cin.pelv.ant 0 0 0 0 22   D 
      cin.pelv.post. 0 0 1 1       
      coscia ant. 1 1 1 1       
      coscia post. 2 2 2 2       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 1 2 1 2       
      collo           20/09/2007   
      cin.scap.ant 0 0 0 0   Cingolo pelvico e cosce:Marcata sostituzione adiposa bilat, + aspetto   
      cin.scap.post 0 0 0 0   atrofico dei muscoli della loggia post. Coscia bilat.   
      arto sup.           Cingolo scapolare:normale   
35 M 25 cin.pelv.ant 1 1 1 1 16   X 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1       
      coscia ant. 1 1 1 1       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo               
      cin.scap.ant 0 0 0 0   05/07/2007   
      cin.scap.post 0 0 0 0   Cingolo scapolare,braccia,cingolo pelvico,cosce e gambe:normali   
      arto sup. 0 0 0 0       
36 M 60 cin.pelv.ant 0 0 0 0 0   M 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo           20/02/2007   
      cin.scap.ant           
Cingolo pelvico:lieve atrofia con moderata sost.adiposa del comparto 
ant.   
      cin.scap.post           bilateralmente.   
      arto sup.           Coscia:marcata atrofia e sost.adiposa nel comparto post. Bilateralmente   
37 F 31 cin.pelv.ant 0 1 0 1 17   D 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1       
      coscia ant. 1 0 1 1       
      coscia post. 2 2 2 2       
      gamba ant. 0 0 0 0       








      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           17/03/2008 (fig. 35)   
      cin.scap.ant 2 2 2 2   Cingolo scapolare:ipotrofia di tutti i gruppi muscolari più marcata a sx.   
      cin.scap.post 2 2 2 2   Atrofia della musc.profonda del dorso a sx   
      arto sup.           Cingolo pelvico:atrofia M.GLUTEO MEDIO e ipotrofiaM. GRANDE    
38 M 64 cin.pelv.ant 1 1 1 1 74 GLUTEO a dx D 
      cin.pelv.post. 3 2 3 2   Arto inferiore:atrofia con imp.sost.adip.a livello di tutta la musc.bilat.   
      coscia ant. 3 3 3 3       
      coscia post. 3 3 3 3       
      gamba ant. 2 2 2 2       





















      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo 0 0 1 1   14/03/2008   
      cin.scap.ant 2 2 2 2   Cingolo scapolare e Arti sup:atrofia M.BICIPITE dx   
      cin.scap.post 2 2 2 2       
      arto sup. 2 0 1 0       
39 M 33 cin.pelv.ant         21   D 
      cin.pelv.post.               
      coscia ant.               
      coscia post.               
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           14/03/2008   
      cin.scap.ant 1 3 1 1   Cingolo scapolare:ipotrofia di tutti i muscoli a sx in particolare M.SOTTO-   
      cin.scap.post 2 2 1 1   SCAPOLARE e INFRASPINATO   
      arto sup. 0 1 0 2   Arto sup:atrofia M.BICIPITE sx   
40 M 47 cin.pelv.ant         15   D 
      cin.pelv.post.               
      coscia ant.               
      coscia post.               
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           22/09/2006   
      cin.scap.ant           Scansioni in assiale condotte dal cingolo pelvico a ginocchia.   
      cin.scap.post           Ipotrofismo simmetrico con segni di infiltr.adiposa:M.GRANDE GLUTEO,   
      arto sup.           TENSORE DELLA FASCIA LATA E SEMITENDINOSO.   
41 F 63 cin.pelv.ant 0 0 0 0 10 Sostit.adiposa bilat. pressoché completa:M.GRACILE,M.SARTORIO M 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1       
      coscia ant. 0 0 1 1       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           20/06/2006   
      cin.scap.ant 0 0 0 0   Atrofia marcata:M.VASTO MEDIALE bilat,   
      cin.scap.post 0 0 0 0   Ipotrofia:M.BICPITE DEL FEMORE(capo lungo/capo breve),GRACILE,   
      arto sup. 0 0 0 0   SARTORIO,SEMITENDINOSO,SEMIMEMBRANOSO,bilat.   
42 F 32 cin.pelv.ant 0 0 0 0 6   X 
      cin.pelv.post. 0 0 1 1       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant.               















      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo               
      cin.scap.ant           14/12/2006   
      cin.scap.post           TC muscoli arti inf.: lieve atrof. Muscoli post. Coscia bilat con iniziale    
      arto sup.           sost.adip >dx   
43 F 49 cin.pelv.ant 0 0 0 0 7   M 
      cin.pelv.post. 0 0 1 1       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 1 1 2 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo 0 0 1 1       
      cin.scap.ant 0 0 1 1   03/05/2007 (fig. 36)   
      cin.scap.post 0 0 1 1   Diffusa ipotr. Simmetrica con infiltrazione adip. Livello COSCIA bilat.   
      arto sup.               
44 M 57 cin.pelv.ant 0 0 0 0 14   X 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 1 1 1 1       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       



















      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo 0 0 0 0   19/10/2007   
      cin.scap.ant 0 0 0 0   iniziale sostituzione adip.  A livello del cingolo scapolare post. E del    
      cin.scap.post 0 0 1 1   cingolo pelvico post. Bilateralmente   
      arto sup.               
45 M 66 cin.pelv.ant 0 0 0 0 6   N 
      cin.pelv.post. 0 0 1 1       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo           13/09/2007   
      cin.scap.ant 0 0 0 0   negativa  (cingolo scapolare e arti superiori)   
      cin.scap.post 0 0 0 0       
      arto sup.               
46 M 36 cin.pelv.ant         0   X 
      cin.pelv.post.               
      coscia ant.               
      coscia post.               
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           21/03/2008   
      cin.scap.ant           Arti inferiori:regolare trofismo dei muscoli della loggia ant.e post. Cosce.   
      cin.scap.post               
      arto sup.               
47 M 42 cin.pelv.ant 0 0 0 0 0   D 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant.               
      gamba post.               
      collo           31/03/2008   
      cin.scap.ant           Arti inf:iniziale sostituzione adiposa dei muscoli della loggia posteriore   
      cin.scap.post           di coscia e gamba (correlabile con l'età)   
      arto sup.               
48 F 63 cin.pelv.ant 0 0 0 0 3   N 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       

















      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           09/10/2008   
      cin.scap.ant           Cingolo pelvico: atrofia e importante infiltrazione adiposa a carico dei   
      cin.scap.post              muscoli paravertebrali e glutei   
      arto sup.           Coscia: atrofia e infiltrazione adiposa dei muscoli del comparto posteriore   
49 F 59 cin.pelv.ant 1 1 1 1 42    con relativo risparmio del muscolo gracile e del sartorio D 
      cin.pelv.post. 2 2 3 3   Gamba: atrofia e infiltrazione adiposa dei capi mediale e laterale del    
      coscia ant. 1 1 2 2      muscolo gastrocnemio e del soleo   
      coscia post. 2 2 3 3       
      gamba ant. 0 0 1 1       
      gamba post. 2 2 3 3       
      collo           22/10/2008   
      cin.scap.ant 0 0 0 0   Non sono evidenti alterazioni focali o asimmetrie a carico dei   
      cin.scap.post 0 0 0 0   gruppi muscolari esaminati nei livelli esplorati   
      arto sup.               
50 M 45 cin.pelv.ant 0 0 0 0 0   N 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
      collo           30/10/2008   
      cin.scap.ant 2 2 2 2   Atrofia e infiltrazione adiposa a livello dei muscoli obliqui e trasverso   
      cin.scap.post 2 1 2 1     dell'addome bilateralmente (reperto più importante a sinistra), dei    
      arto sup.           muscoli paravertebrali e dei muscoli degli arti inferiori, in particolare   
51 M 53 cin.pelv.ant 1 1 1 1 33   grande adduttore e semimembranoso di destra e tibiale anteriore ed D 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1     estensori lunghi di destra   
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 2 1 2 1       
      gamba ant. 1 1 2 1       
      gamba post. 1 1 1 1       
      collo           13/02/2009   
      cin.scap.ant           Le scansioni acquisite non documentano segni di ipotrofia muscolare   
      cin.scap.post             né di sostituzione adiposa   
      arto sup.               
52 M 40 cin.pelv.ant 0 0 0 0 0   D 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 0 0 0 0       
      gamba ant. 0 0 0 0       














      SCORE TC   
 
 
ATR. S.F.AD TOT. 
 
 
dx sx dx sx   
       collo           21/03/2009   
      cin.scap.ant           Bilateralmente, quasi completa sostituzione adiposa del muscolo vasto   
      cin.scap.post            mediale, intermedio e laterale, e in minor misura del muscolo gracile.   
      arto sup.           A livello del terzo distale della coscia, segni di sostituzione adiposa del   
53 M 69 cin.pelv.ant 1 1 2 2 33  muscolo bicipite femorale (capo lungo), bilateralmente. N 
      cin.pelv.post. 1 1 2 2   Al terzo superiore della gamba sinistra si documenta la presenza di 3    
      coscia ant. 3 3 3 3   
aree di sostituzione adiposa focale (dimensioni assiali max 13, 6 e 
7mm)   
      coscia post. 2 2 2 2    nel contesto del muscolo gastrocnemio.   
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 1       
      collo           09/04/2009   
      cin.scap.ant           Estesa sostituzione adiposa dei muscoli vasti mediale, intermedio e    
      cin.scap.post            laterale, del grande adduttore e del bicipite del femore, bilateralmente   
      arto sup.               
54 M 68 cin.pelv.ant 0 0 0 0 28   D 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1       
      coscia ant. 2 2 3 3       
      coscia post. 2 2 3 3       
      gamba ant. 0 0 1 1       
      gamba post. 0 0 1 1       
      collo           27/05/2009   
      cin.scap.ant           Cingolo pelvico: lieve atrofia e infiltrazione adiposa del muscolo gluteo   
      cin.scap.post           minimo sn. Lieve atrofia del muscolo grande gluteo, bilateralmente.   
      arto sup.           Coscia: moderata atrofia e infiltrazione adiposa del capo lungo del    
55 M 39 cin.pelv.ant 0 0 0 0 26 muscolo bicipite, più importante a sn. Moderata infiltrazione adiposa del I 
      cin.pelv.post. 1 1 1 1   muscolo vasto mediale, più evidente a destra.   
      coscia ant. 2 1 2 2   Gamba: moderata atrofia e importante infiltrazione adiposa del capo    
      coscia post. 1 1 1 1   mediale del muscolo gastrocnemio, più importante a destra.   
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 3 2 3 3       
      collo           06/06/2009   
      cin.scap.ant           Lieve ipotrofia muscoli loggia posteriore della coscia.   
      cin.scap.post           Nella norma le restanti acquisizioni.   
      arto sup.               
56 F 45 cin.pelv.ant 0 0 0 0 4   X 
      cin.pelv.post. 0 0 0 0       
      coscia ant. 0 0 0 0       
      coscia post. 1 1 1 1       
      gamba ant. 0 0 0 0       
      gamba post. 0 0 0 0       
 




4.1   Il fattore età 
I parametri atrofia e infiltrazione adiposa indagati con la TC sono una valida espressione 
della compromissione e della degenerazione muscolare, ma, oltre che conseguenza delle 
miopatie indagate in questo studio, sono anche parte del naturale processo di 
invecchiamento delle fibre muscolari. E’ perciò difficile stabilire, in un paziente anziano, 
quanto dei valori di score sia dovuto alla patologia e quanto all’età. 
Inoltre è evidente che, a parità di score, la malattia si stia manifestando con gravità 
maggiore in un ventenne rispetto ad un settantenne. 
Si è pertanto provato a rapportare lo score all’età per verificare se quest’ultima fosse o 
meno un fattore confondente, ottenendo un nuovo valore, lo score correlato all’età (abbr. 
AGE score). 
AGE score = ࢙ࢉ࢕࢘ࢋ ࢉ࢕࢓࢖࢒ࢋ࢙࢙࢏࢜࢕ࢋ࢚à ࢊࢋ࢒ ࢖ࢇࢠ࢏ࢋ࢔࢚ࢋ  
I valori di AGE score di ogni singolo paziente sono riportati nella tabella VII. 
 
 
4.2   Correlazione con l’esordio clinico 
I valori di score radiologico permettono un buon inquadramento del paziente sotto il profilo 
anatomico consentendo di intuirne anche il grado di compromissione clinica. 
Tuttavia da soli possono non bastare a dare un’idea della gravità della malattia, di come 
essa si stia estrinsecando nel paziente e con quale rapidità abbia portato al quadro 
radiologico di cui essi sono una quantificazione. 
Si è pertanto cercato di introdurre un parametro temporale da rapportare allo score, 
affrontando una ricerca anamnestica per stabilire l’esordio clinico della patologia nel 
singolo paziente. Nei casi in cui è stato possibile farlo si è provveduto a realizzare un 
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nuovo punteggio, denominato score correlato all’esordio clinico (abbr. EC score), 
determinato dal rapporto tra lo score complessivo e i mesi intercorsi tra l’esordio clinico e 
la data della TC muscolare. 
 
EC score = ࢙ࢉ࢕࢘ࢋ ࢉ࢕࢓࢖࢒ࢋ࢙࢙࢏࢜࢕
࢔.࢓ࢋ࢙࢏ ࢚࢘ࢇ ࢋ࢙࢕࢘ࢊ࢏࢕ ࢉ࢒࢏࢔࢏ࢉ࢕ ࢋ ࢀ࡯ 
 
L’arco di tempo medio tra l’insorgenza dei primi sintomi e l’esecuzione della TC muscolare 
è di 104,27 mesi (più di otto anni e mezzo), mentre la mediana è di 60 mesi (cinque anni). 
 
Nella tabella VII sono inseriti gli EC score di tutti i pazienti per i quali è stato possibile 























1 F 70 I 22 0.31 20 0.92 
2 M 62 N 10 0.16 42 0.24 
3 M 24 N 1 0.04 9 0.11 
4 M 57 N 1 0.02 12 0.08 
5 F 48 N 0 0.00 156 0 
6 M 70 N 9 0.13 - - 
7 M 68 N 16 0.24 144 0.11 
8 M 41 I 30 0.73 7 4.29 
8 (II) M 43 I 66 1.53 34 1.94 
9 M 45 I 56 1.24 - - 
9 (II) M 45 I 56 1.24 - - 
10 F 77 I 40 0.52 48 0.83 
11 F 75 I 26 0.35 - - 
12 M 35 I 18 0.51 5 3.60 
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13 M 37 I 8 0.22 2 4.00 
14 F 72 I 12 0.17 108 0.11 
15 M 39 D 18 0.46 24 0.75 
16 M 41 D 6 0.15 288 0.02 
17 F 35 D 14 0.40 60 0.33 
18 M 42 D 6 0.14 19 0.32 
19 M 75 D 42 0.56 204 0.21 
20 M 46 D 40 0.87 78 0.51 
21 M 52 D 5 0.10 7 0.71 
22 F 54 D 70 1.30 228 0.31 
23 M 49 D 8 0.16 120 0.07 
24 F 60 D 40 0.67 - - 
24 (II) F 62 D 44 0.71 - - 
25 F 72 D 61 0.85 204 0.30 
26 M 60 X 9 0.15 36 0.25 
27 F 45 M 0 0.00 36 0.00 
28 M 26 X 0 0.00 - - 
29 M 35 M 6 0.17 216 0.03 
30 F 45 M 6 0.13 126 0.05 
31 M 71 M 19 0.27 192 0.10 
32 F 60 M 20 0.33 24 0.83 
33 F 30 D 0 0.00 - - 
34 M 55 D 22 0.40 660 0.02 
35 M 25 X 16 0.64 294 0.05 
36 M 60 M 0 0.00 84 0.00 
37 F 31 D 17 0.55 - - 
38 M 64 D 74 1.16 264 0.29 
39 M 33 D 21 0.64 108 0.19 
40 M 47 D 15 0.32 - - 
41 F 63 M 10 0.16 108 0.09 
42 F 32 X 6 0.19 - - 
43 F 49 M 7 0.14 16 0.44 
44 M 57 X 14 0.25 - - 
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45 M 66 N 6 0.09 10 0.60 
46 M 36 X 0 0.00 144 0.00 
47 M 42 D 0 0.00 48 0.00 
48 F 63 N 3 0.05 8 0.38 
49 F 59 D 42 0.71 72 0.58 
50 M 45 N 0 0.00 5 0.00 
51 M 53 D 33 0.62 50 0.66 
52 M 40 D 0 0.00 - - 
53 M 69 N 33 0.48 240 0.14 
54 M 68 D 28 0.41 84 0.33 
55 M 39 I 26 0.67 48 0.54 
56 F 45 X 4 0.09 - - 











5.1   Un supporto grafico 
Prima di procedere alle analisi statistiche per confrontare i gruppi di patologie, si è cercato 
di condensare i risultati di tutti gli esami (59, ognuno dei quali presenta 40 valori di score) 
in un limitato numero di grafici, in modo da possedere un immediato riscontro visivo dei 
2360 valori di tabella VI. 
Sono di seguito riportati quattro istogrammi, uno per ogni gruppo. (figg. 37-40) 
Di ogni insieme di miopatie si è calcolata la media dello score in ogni distretto muscolare, 
ottenendo pertanto 40 valori per gruppo (i 2360 valori di tabella VI sono perciò stati 




LEGENDA:  ATR. dx  atrofia a destra        
                          ATR. sx  atrofia a sinistra 
                                                            S.F.AD. dx  sostituzione fibro-adiposa a destra 














                      
 
                              Tabella VIII: valori medi di score per ogni distretto nelle miopatie neurogene 
 
 

















 ATR.  S.F.AD 
dx sx dx sx 
collo 0 0 0 0 
cin.scap.ant 0 0 0 0 
cin.scap.post 0 0,1 0,1 0,1 
arto sup. 0 0 0 0 
cin.pelv.ant 0,3 0,3 0,4 0,4 
cin.pelv.post. 0,3 0,3 0,5 0,5 
coscia ant. 0,3 0,5 0,3 0,5 
coscia post. 0,4 0,5 0,6 0,7 
gamba ant. 0 0 0 0 










                      
 
                              Tabella IX: valori medi di score per ogni distretto nelle miopatie infiammatorie 
 
 

















 ATR.  S.F.AD 
dx sx dx sx 
collo 0,09 0,09 0,09 0,09 
cin.scap.ant 0,73 0,73 0,64 0,64 
cin.scap.post 0,45 0,45 0,36 0,27 
arto sup. 0 0,09 0 0,09 
cin.pelv.ant 1,27 1,27 1,27 1,27 
cin.pelv.post. 1,55 1,36 1,55 1,36 
coscia ant. 1,45 1,36 1,45 1,45 
coscia post. 1,82 1,73 1,91 1,82 
gamba ant. 0,27 0,27 0,27 0,27 










                      
 
                              Tabella X: valori medi di score per ogni distretto nelle miopatie distrofiche 
 
 

















 ATR.  S.F.AD 
dx sx dx sx 
collo 0,04 0,09 0,04 0,04 
cin.scap.ant 0,74 0,78 0,74 0,70 
cin.scap.post 0,65 0,52 0,65 0,52 
arto sup. 0,09 0,09 0,04 0,13 
cin.pelv.ant 0,65 0,70 0,65 0,70 
cin.pelv.post. 0,96 0,91 1,09 1,04 
coscia ant. 1,09 0,87 1,09 0,96 
coscia post. 1,17 0,96 1,26 1,09 
gamba ant. 0,43 0,43 0,57 0,52 










                      
 
                              Tabella XI: valori medi di score per ogni distretto nelle miopatie metaboliche 
 
 

















 ATR.  S.F.AD 
dx sx dx sx 
collo 0 0 0 0 
cin.scap.ant 0 0 0 0 
cin.scap.post 0 0 0 0 
arto sup. 0 0 0 0 
cin.pelv.ant 0,25 0,25 0,25 0,25 
cin.pelv.post. 0,38 0,38 0,88 0,88 
coscia ant. 0,25 0,25 0,38 0,38 
coscia post. 0,75 0,75 0,88 0,88 
gamba ant. 0 0 0 0 




Appare evidente come i pazienti con miopatie infiammatorie e distrofiche siano più 
compromessi radiologicamente di quelli con miopatie neurogene e metaboliche. In 
particolare il gruppo delle patologie infiammatorie presenta picchi elevati di score medio 
nei muscoli del cingolo pelvico e in quelli della coscia, e lo stesso, fatte le debite 
proporzioni, può essere affermato per le neurogene e le metaboliche, mentre i valori nelle 
distrofiche sembrano distribuiti più uniformemente, probabilmente per l’importante 
presenza nella casistica di paziente affetti da distrofia facio-scapolo-omerale (12 soggetti), 












5.2   Confronto fra gruppi: score totale 
Si passa ora a confrontare i quattro gruppi nei quali è stata suddivisa la casistica per 
verificare se le differenze che sembrano emergere dall’assegnazione dello score e 
dall’elaborazione degli istogrammi siano statisticamente accettabili. 
Come scritto nel capitolo Materiale e Metodi si è utilizzato il t test di Bonferroni. 




N: 10      Media: 7,9000       Deviazione standard: 10,2681 
 
Miopatie Infiammatorie 
N: 11      Media: 32,7273     Deviazione standard: 19,2722 
 
Miopatie Distrofiche 
N: 23      Media: 26,3478    Deviazione standard: 22,1434 
 
Miopatie Metaboliche 
N: 8       Media: 8,5000       Deviazione standard: 7,5970 
 
E’ evidente come le medie dei gruppi Infiammatorie e Distrofiche siano nettamente 
maggiori di quelle Neurogene e Metaboliche, tuttavia in tutti i campioni il valore elevato 
delle deviazioni standard, espressione della dispersione all’interno di ogni popolazione, 




Inoltre si ricorda che per avere un tasso di errore α che sia inferiore al 5% dobbiamo usare 
per ogni raffronto il valore critico corrispondente ad α/4, ossia 5/4 = 1,125. 
 




Per prima cosa si calcola     
In questo, come nei calcoli seguenti, saranno esposti direttamente i risultati evitando i 
passaggi intermedi, in modo da non appesantire il discorso. 
 
In questo caso,    304,8913. 
I gradi di libertà v sono pari a 48. 
Perché si soddisfi α < 1,125, deve risultare t >  2,5937 
 
Ecco di seguito i risultati di ogni confronto fra i quattro gruppi di patologie. 
 
Miopatie Neurogene/Infiammatorie 
t = 3,2542 







t = 2,7892 




t = 0,0724 




t = 0,9966 




t = 2,986 




t = 2,4902 




Si può quindi concludere che lo score nelle miopatie infiammatorie è significativamente 
superiore sia di quello delle neurogene sia di quello delle metaboliche, mentre, a causa 
della dispersione della popolazione nel gruppo delle miopatie distrofiche, lo score di 





5.3   Il fattore età 
Nel capitolo Risultati si è detto dell’ipotesi che l’età potesse inficiare i risultati di questa tesi 
in base all’assunzione che l’invecchiamento provochi di per sé nel muscolo atrofia e 
sostituzione adiposa. 
Si è allora proceduto ad ottenere dei nuovi punteggi dividendo lo score di ogni paziente 
per la sua età (AGE score). 
Prima di confrontare i gruppi in base a questi nuovi valori si è cercato di suffragare in 
modo statistico l’ipotesi che l’età sia un fattore confondente dividendo tutti i pazienti in due 
gruppi, gli under 50 e quelli con età pari o superiore a 50, e mettendo a confronto i 
rispettivi score complessivi usando il test t Student.  










Score ≥  50 anni 
 
 
Score < 50 anni 
 
    
22 1  Gruppo ≥ 50 < 50 
10 0  Numerosità campione 28 30 
1 30  Media 25,3929 14,9000 
9 66  Dev. standard 20,2783 18,1533 
16 56       
40 18  t 2,0790   
26 8  gradi di libertà 56   
12 18       
42 6  P (livello di significatività) 0,0422   
5 14     
70 6     
40 40   
44 8    
61 0     
9 0     
19 6     
20 6  
 22 0  
0 16  
74 17  
10 21  
14 15  
6 6  
3 7  
42 0     
33 0     
33 0     
28 0     
  26     
  56     
 
  









Ecco riportate, per ogni gruppo, media e deviazione standard dell’AGE score.  
 
Miopatie Neurogene 
N: 10      Media: 0,1210       Deviazione standard: 0,1478 
 
Miopatie Infiammatorie 
N: 11      Media: 0,6809     Deviazione standard: 0,4609 
 
Miopatie Distrofiche 
N: 23      Media: 0,4861    Deviazione standard: 0,3585 
 
Miopatie Metaboliche 
N: 8       Media: 0,1500       Deviazione standard: 0,1151 
 
   0,1008. 
I gradi di libertà v sono pari a 48. 
Perché si soddisfi α < 1,125, deve risultare t >  2,5937. 
 
Seguono i risultati di ogni confronto fra i quattro gruppi di patologie. 
 
Miopatie Neurogene/Infiammatorie 
t = 4,0339 






t = 3,0324 




t = 0,1924 




t = 1,6721 




t = 3,5969 




t = 2,5775 




Malgrado aumentino i valori di t, questi sono comunque insufficienti perché il confronto 
multiplo fra gli AGE score dia un risultato differente dal confronto multiplo tra gli score 
complessivi. 
 
In sintesi, l’età è un fattore che modifica in lieve misura i valori di score, tesi dimostrata dal 
confronto tra gli under e gli over 50 e dall’aumento del valore di t nel passaggio dal 
confronto tra score complessivo a quello tra score rapportato all’età, tuttavia tale influenza 
non è tale da alterare con significatività statistica i risultati di questo studio. 
Si può quindi concludere che l’assegnazione dello score è un valido indicatore della 
gravità della malattia, indipendentemente dall’età del paziente esaminato, la quale può 
aumentare in lieve misura il punteggio ma non al punto da falsare la sua funzione  




5.4   Score correlato all’esordio clinico 
L’ultimo confronto multiplo realizzato è quello riguardante lo score complessivo rapportato 
ai mesi intercorrenti tra l’esordio clinico della malattia e l’esecuzione della TC muscolare 
(abbr. EC score). 
Come anticipato nel capitolo Risultati, non è sempre stato possibile individuare con 
precisione l’insorgenza dei primi sintomi delle miopatie, assai aspecifici e poco eclatanti, 
pertanto il numero totale di esami vagliati dal t test di Bonferroni è inferiore a quello dei 




Ecco riportate, per ogni gruppo, media e deviazione standard dell’EC score.  
 
Miopatie Neurogene 
N: 9      Media: 0,1844       Deviazione standard: 0,1956 
 
Miopatie Infiammatorie 
N: 8      Media: 2,0288     Deviazione standard: 1,6920 
 
Miopatie Distrofiche 
N: 17      Media: 0,3294    Deviazione standard: 0,2411 
 
Miopatie Metaboliche 
N: 8       Media: 0,1925       Deviazione standard: 0,2946 
 
   0,521. 
I gradi di libertà v sono pari a 38. 
Perché si soddisfi α < 1,125, deve risultare t >  2,6205. 
 
Seguono i risultati di ogni confronto fra i quattro gruppi di patologie. 
 
Miopatie Neurogene/Infiammatorie 
t = 5,2592 





t = 0,4874 




t = 0,0231 




t = 5,4926 




t = 5,0881 




t = 0,4425 




Il principale elemento emerso è che i valori medi di score rapportati all’esordio clinico sono 
nettamente superiori nelle miopatie infiammatorie rispetto a tutti gli altri gruppi, i quali 
presentano valori quasi sovrapponibili. 
Si può quindi dedurre che le miopatie infiammatorie si manifestino con particolare gravità 
radiologica in un breve lasso di tempo, mentre le miopatie distrofiche, pur raggiungendo 
valori di score simili alle prime, necessitino di un arco temporale più lungo rispetto a tutti gli 
altri gruppi di patologie esaminati per estrinsecarsi con la stessa gravità. 
 
Si ricorda che i termini compromissione e gravità in questa tesi si riferiscono 
esclusivamente ai parametri Atrofia e Sostituzione fibro-adiposa osservati 
radiologicamente e non ai segni e sintomi clinici di competenza neurologica, dai quali 










6.1   Limiti della tesi 
 Lungo tempo di arruolamento.  Lo studio copre un periodo di quattro anni. Da un 
lato questo ha impedito di possedere una documentazione TC proveniente dalla 
medesima macchina e dal medesimo PACS, dall’altro ha reso difficile reperire una 
documentazione clinica per quei pazienti che hanno eseguito l’esame nel primo 
periodo dell’arco temporale dello studio. 
 
 
 Eterogeneità dei dati.  E’ probabilmente questo il limite maggiore della tesi. In uno 
studio ideale ogni esame avrebbe dovuto valutare tutti e dieci i gruppi muscolari in 
cui è stato suddiviso ogni soggetto. Nella pratica in nessun caso questo è stato 
fatto, e solo per 19 pazienti su 56 sono stati indagati contemporaneamente i cingoli 
superiore e inferiore. Questo perché ogni esame ha origine dalla valutazione clinica 
del paziente, e se certi distretti non sono stati indagati è perché non erano 
clinicamente compromessi. Nella procedura di scoring si è perciò dato per scontato 
che questi gruppi muscolari fossero di grado 0, e quasi certamente si sarebbero 
rivelati tali. Tuttavia l’intento della tesi è di dare una valutazione radiologica scevra 
dalle valutazioni cliniche, anche se, purtroppo, ogni esame è stato nella pratica 
confinato dai paletti piantati nelle valutazioni precedenti.  
Gli esami inoltre non sono standardizzati per numero di immagini: si va infatti da un 
minimo di 3 strati ad un massimo di 131 (varia anche lo spessore, da un minimo di 
uno ad un massimo di 10 mm). Questo non solo perché in certi pazienti sono stati 
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indagati più distretti muscolari rispetto ad altri, ma anche per localizzare, in alcuni 
soggetti, il sito più idoneo per la biopsia. Numero e spessore degli strati, ad ogni 
modo, non inficiano la valutazione radiologica dei muscoli esaminati né 




 Difficoltà nel reperire la storia clinica.  Come esposto in precedenza, l’elevata 
distanza temporale con le prime acquisizioni TC della casistica ha spesso 
complicato la ricerca di informazioni anamnestiche. Inoltre non è stato facile 
rapportare lo score all’esordio clinico della malattia, non essendo sempre possibile 
definire il periodo specifico in cui ha iniziato a manifestarsi la patologia, sia per la 
scarsità di informazioni sia per l’aspecificità dei primi sintomi delle miopatie.   
Inoltre bisogna considerare come la TC muscolare sia stata impiegata in periodi 
differenti nell’iter clinico dei diversi pazienti: in alcuni all’inizio della valutazione, 
quando ancora mancava una diagnosi certa (la maggior parte dei pazienti, in 
quanto la TC viene eseguita assieme alla batteria di esami clinici ed elettrofisiologici 
durante o subito dopo il primo ricovero dei pazienti in clinica neurologica),  in altri a 
diagnosi confermata da diversi anni, come esame di follow-up. E’ evidente come lo 









6.2   Validità dello studio TC 
La TC è ormai entrata di diritto negli algoritmi diagnostici delle malattie neuromuscolari. 
Numerosi studi hanno valutato e stanno valutando gli aspetti radiologici delle diverse 
miopatie nel tentativo di caratterizzarle e mapparle in modo statistico, sì da poterle definire 
in maniera topografica, oltre che clinica, bioptica o genetica. 
Tuttavia la tomografia computerizzata non può ancora definirsi uno strumento valido nella 
diagnosi di natura di queste miopatie, quantomeno non tramite la semplice lettura 
dell’immagine radiologica. Può tuttavia essere uno strumento fondamentale 
nell’individuare i siti muscolari più idonei per una biopsia, essa sì basilare 
nell’individuazione della malattia neuromuscolare. 
Ad ogni modo la funzione principe della TC resta quella di fornire un supporto oggettivo 
nella definizione della gravità della malattia e, grazie alla brevità di acquisizione, alla 
riproducibilità e al basso costo (confrontato con quello della Risonanza Magnetica, l’unica 
altra metodica che può dare risultati della medesima utilità) quella di consentire valutazioni 
comparative nel follow-up, caratterizzando un’eventuale progressione o la risposta alla 
terapia. 
E’ su questi due ultimi aspetti, la guida alla biopsia e la ripetibilità della TC muscolare, che 
ci si soffermerà brevemente in chiusura di questa tesi. 
 
 
6.3   La TC come guida alla biopsia 
Esame cruciale per la diagnosi di natura delle miopatie, la biopsia non di rado risulta 
falsamente negativa, spesso è poco mirata, altre volte lo è troppo, col risultato di prelevare 
solo frammenti di tessuto fibro-adiposo, inidonei. 
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Di qui l’utilità di far seguire la biopsia alla TC muscolare, che oltre alla caratterizzazione 
dell’impegno dei gruppi muscolari avrebbe quindi una funzione pre-diagnostica (fig. 42). 
 
  
Figura 42: Sito della biopsia. Il vasto laterale del muscolo quadricipite è la localizzazione migliore 
su cui eseguire biopsia (freccia): il muscolo è affetto da patologia ma la sostituzione adiposa  





Dei i 59 pazienti della casistica, quattordici hanno eseguito la biopsia dopo la TC 




N Sesso Età Gruppo di Diagnosi Sito della Biopsia 
1 F 70 I Quadricipite 
4 M 57 N Arto inferiore destro 
8 M 41 I Deltoide 
9 M 45 I Quadricipite 
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12 M 35 I Deltoide destro 
14 F 72 I Quadricipite destro 
17 F 35 D Non riferito 
21 M 52 D Non specificato 
29 M 35 M Deltoide 
32 F 60 M Quadricipite sinistro 
34 M 55 D Non specificato 
35 M 25 X Deltoide 
36 M 60 M Quadricipite 
46 M 36 X Quadricipite destro 





6.4   Ripetibilità della TC muscolare 
Su 59 soggetti della casistica, solo tre hanno ripetuto l’esame nel periodo di quattro anni 
considerato per lo studio, due dei quali presentavano segni di progressione di malattia, 
mentre il terzo ha mostrato un quadro invariato.  
E’ tuttavia auspicabile che un numero maggiore di pazienti ripeta gli esami TC per i motivi 
sopra indicati, in primis la valutazione della progressione o remissione di malattia nel 
follow-up.  
A sostegno di questo impiego per la tomografia vi è senza dubbio la brevità di esecuzione. 
Partendo dai dati di tabella II si è calcolata la durata media di tutti gli esami, considerando 
per durata il tempo intercorrente tra l’esecuzione della scout e l’ultima acquisizione. 
Essa è risultata di 471,05 secondi, meno di otto minuti. 
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Allo stesso modo si è calcolata la media dell’amperaggio, direttamente proporzionale alla 
quantità di radiazioni emesse. Si è rivelata di 203,20 mA. 
Il valore più adatto per descrivere la dose di radiazioni ceduta al paziente in una indagine 
eseguita con la TC è però il DLP (Dose Lenght Product), espresso in mGy x cm. 
Il DLP medio in un esame come la TC torace con mezzo di contrasto è superiore ai 1000 
mGy x cm, ed un valore ancora superiore si ha nella TC addome, circa 1500 mGy x cm. 
Seguono i valori di DLP delle ultime 10 TC muscolari eseguite (per le  precedenti il dato 
non veniva archiviato nel PACS). 
 
09/10/2008                123,75 mGy x cm 
22/10/2008                97,45 mGy x cm 
23/10/2008                146,32 mGy x cm 
30/10/2008                97,75 mGy x cm 
18/11/2008                142,80 mGy x cm 
13/02/2009                85,20 mGy x cm 
21/03/2009                76,50 mGy x cm 
09/04/2009                137,70 mGy x cm 
27/05/2009                135,00 mGy x cm 
06/06/2009                108,00 mGy x cm 
 
La media è di 115,05 mGy x cm, un valore almeno dieci volte inferiore a quello delle TC 
torace o addome, prova della sostenibile ripetibilità dell’esame, nonché in ultima analisi 
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